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J.  Einleitung.  Nosograpliisclie  Stellimg  der  Infantilen 

Cerebrallalimimg. 

Der  Name  „Infantile  Cerebrallahmimg",  welcher  clieser  Abhandlimg- 
Yoransteht,  ist  ein  nomen  proprium.  Er  bezeichnet  nicM  schlechtweg,  was 
die  ilin  zusainmensetzenden  Worte  bedeuten:  Lalimung  im  Kindesalter  aus 
cerebraler  Ursache  (in  Folge  von  Gehimerkrankiing),  sondern  er  ist  laiigst  anch 
aiif  Kranklieitsziistande  iibertragen  worden,  in  welehen  die  Labmung  zuriick- 
tritt  gegen  oder  ersetzt  wird  durch  Muskelstarre  imd  spontane  Muskelunrube  ; 
ja  ich  werde  befiirworten  mtissen,  dass  diese  Bezeicbuung  aiich  an  Falle 
vergeben  werde,  in  denen  die  Labmung  vollig  ausbleibt  und  nur  periodisch 
wiederkebrende  Krampfanfiille  (Epilepsie)  das  Krankheitsbild  constituiren. 
Der  Name  ,,Infantile  Cerebralliibmung"  ist  also  nichts  anderes  als  ein 
Kunstwort  imserer  nosograpbischen  Classification,  eine  Etiquette,  welche 
wir  einer  Gruppe  A^on  Krankbeitsfallen  anbefteu:  er  soil  nicht  definirt, 
sondern  durch  den  Hinweis  auf  jene  realen  Krankbeitsfalle  erliiutert 
werden.  Es  ware  wiinscbenswertb,  diesen  Namen  durcb  einen  anderen 
ersetzt  zu  haben,  dessen  Klang  uns  nicht  eine  so  bestimmte,  unzureichende 
Vorstellimg  aufnothigen  wiirde,  gegen  welehen  also  eine  Yerwahrung  wie 
die  hier  vorgebrachte  tiberfltissig  ware. 

Es  wiire  aber  ein  aussiehtsloses  Beginnen,  wollte  man  etwa  heute  ver- 
suchen,  dem  arztlichen  Gebraueh  eine  solche  correctere  Bezeichnimg  an. 
Stelle  der  „ Infantilen  Oerebrallahmung"  aufzudriingen.  Krankheitsnamen, 
wie  3Iorhus  JBasedowii,  welche  das  Andenken  eines  Entdeckers  oder 
ersten  Beschreibers  fortsetzen,  wiirde  ich  fiir  die  zweckmassigsten  erklaren, 
am  wenigsten  geeignet,  die  unvermeidliche  und  wiinschenswerthe  Yer- 
anderung  und  Fortbildung  der  Krankheitsbegriffe  zu  storen.  Allein  die 
Kenntniss  der  Hirnlahmungen  im  Kindesalter  ist  aus  so  mannigfachen 
Quellen  erflossen,  den  Bemiihungen  so  vieler  arztlicher  Porscher  zu  danken, 
dass  ohne  die  grobste  Ungerechtigkeit  kein  einzelner  Eigenname  durch 
die  Pathenschaft  bei  den  in  Eede  stehenden  xlffectionen  geehrt  werden 
kann.  Es  eriibrigt  uns  somit  nur,  noehmals  den  Widerspruch  hervorzuheben, 

Frend,  Ccrcbralc  Kiiulcrlahimmg.  ^ 
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ill  dem  dev  Wortlaiit  des  Terminus  Jnfaiitile  Cerebrallahmung"  mit  seinem 
dormalig-en  Tnlialte  steht. 

Zu  Beginn  unserer  Kenntniss  anf  diesem  Gebiete  war  ein  solcher 
Widerspruch  naturlich  noch  nieht  vorlianden.  Den  Kern  der  als  Jnfan- 
tile  Cerebrallahmung"  zusammengefassten  klinischen  Formen  bilden  noch 
heute  jene  Fiille,  in  welchen  wie  beim  Erwachsenen  eine  Erki-ankung 
des  Grosshirns  sich  durch  halbseitige  Lahmung  verrath.  Noch  die  vor- 
ziigliche  Darstellung  Marie's  im  Dictionnaire  encyclopedique  des  sciences 
medicales,  1888,  triigt  die  Ueberschrift :  Hemiplegie  spasmodique  infantile. 
Die  Vereinigung  dieser  Fiille  mit  den  Formen  doppelseitiger  Bewegungs- 
storung  ist  erst  das  Werk  der  letzten  Jahre  gewesen.  Durch  die  Ueber- 
einstimmung  aller  sachkundigen  Autoren  sind  aus  dem  Begriffe  der 
„Hirnlahmung  bei  Kindern"  alle  jene  Falle  ausgeschieden  worden,  deren 
motorische  Symptome  sich  von  den  bekannten  Processen  der  einfachen, 
eitrigen  oder  tuberculosen  Meningitis,  des  Hirntumors  u.  dgl.  ableiten, 
obwohl  hier  gerade  sich  ein  erster  Zweifel  geltend  machen  muss,  wie 
weit  in  der  infantilen  Pathologic  eine  solche  vorgangige  Ausschliessung 
zweckmassiger  Weise  reichen  darf. 

Es  muss  ferner  auf  das  Nachdriicklichste  betont  werden,  dass  der 
durch  solche  Einschrankung  und  Ausdehnung  gebildete  Begriff  der 
„Infantilen  Cerebrallahmung"  keine  andere  als  eine  ausschliesslich 
klinisehe  Bedeutung  beanspruchen  darf.  Diese  zweite  Verwahrung 
erscheint  mir  so  bedeutsam,  dass  ich  ihr  einige  weitere  Ausfuhrungen 
widmen  mochte. 

Die  Krankheitsnamen,  welche  wir  als  Capiteliiberschriften  in  unseren 
Lehrbiichern  der  Neuropathologie  verwenden,  sind  namlich  von  sehr 
ungleichem  logischen  Werth  und  von  selu*  versehiedener  Abkunft.  Zum 
grosseren  Theile  entstammen  sie  freilich  der  klinischen  Beobachtung, 
stellen  aber  verschiedene  Stufen  in  der  intellectuellen  Bewaltigung  des 
klinischen  Materiales  dar.  So  finde  ich  in  einem  jiingst  erschienenen,  auf 
der  Hohe  des  gegenwiirtigen  neurologischen  Wissens  stehenden  ,,Handbuch 
der  Nervenkrankheiten  im  Kindesalter"  Ueberschriften,  wie :  Convulsionen, 
Kopfschmerzen,  Schlafstorungen  u.  dgl.  Dies  sind  Symptome;  mit  der 
Benennung  und  Verfolgung  auffalliger  Symptome  beginnt  alle  klinisehe 
Arbeit.  Andere  Ueberschriften  lauten:  Migrane,  Choreaformen,  Idiotie; 
dies  sind  Symptomcomplexe  (Syndrome),  einigermassen  constante 
Verkniipfungen  mehrerer  Einzelsymptome ;  eine  scharfe  Grenze  zwischen 
Symptomen  und  Syndromen  ist  nicht  zu  ziehen.  „Cerebrale  Kinderlahmung" 
ware  ein  solches  Syndrom,  wenn  wir  auf  unsere  Verwahrungen  ver- 
zichteten,  die  Lilhmungen  in  Folge  von  Hirntuberkel  und  Meningitis 
hinzurechnen  und  die  vorwiegend  spastischen  und  choreatischen  Formen 
ausschliessen  wurden.  Noch  andere  Ueberschi-iften  unseres  Lehrbuches 
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verdienen  die  Bezeichnung  von  Krankheitsbildern,  so  die  essentielle 
(v.  Heine'sclie  [spinale])  Kinderlalimung,  die  Sydenham'sclie  Chorea, 
die  Friedreich'sehe  Ataxia,  die  Pott'sche  Lahmimg  ii.  dgl.  Fragt  man 
sich,  was  das  Wesen  dieser  holieren  nosographisehen  Einheit,  des  Krank- 
heitsbildes,  ausmacht,  so  wird  man  sich  wohl  dahin  aussprechen,  es  sei 
die  constante  Verkniipfung  von  Oharakteren  des  Vorkommens  und  Ver- 
laufes  mit  einzelnen  Symptomen  und  Symptomeomplexen. 

Neben  diesen  Krankheitsnamen  kUnischer  Pragung  findet  man  andere, 
.  welche  auf  andere  Quellen  unserer  Kenntniss  hindeuten.  Insoferne  die 
Krankheitszustande  des  Nervensystems  Praparate  ergeben,  welche  zu 
Objecten  der  pathologischen  Anatomic  warden,  erwirbt  die  letztera  Unter- 
siichuDgsmethode  das  Eecht,  besondere  Symptome,  Syndrome  mid  patho- 
logisch-anatomische  Bilder  aufziistellen,  welche  neben  den  klinischen  ihre 
Geltung  beanspruchen.  So  die  Uebarschriften:  Hydrocephalus,  Meningitis, 
Tumoren,  multiple  Neuritis,  Syringomyelie  u.  A.  Man  iiberzeugt  sich  leicht 
davon,  dass  diese  pathologisch-anatomischan  Einheiten  in  kainem  einfachen 
Verhaltniss  zu  dan  klinischen  stehen.  Im  AUgemeinen  entsprechen  die 
anatomischen  Entitatan  einer  Umordnung  und  Neugruppirung  desselben 
Matariales,  walches  bereits  in  die  Bildung  der  klinischen  Einheiten  ein- 
gegangan  ist.  Ein  pathologisch-anatomischas  Bild  aussart  sich  in  der  Eegel 
in  mannigfaltigem  klinischen  Ausdruck;  mit  dam  niimlichen  klinischen 
Krankheitsbild  treffan  oftmals  varschiedene  pathologische  Befunde  zu- 
sammen.  So  soli  sich  dar  Hydrocephalus  chronicus  durch  Schwachsinn, 
dm'ch  eine  spastischa  Paraplegia  klinisch  verrathan  oder  auch  symptomlos 
blaiben,  die  Syringomyelia  ergibt  ein  ihr  eiganthiUnliches  Krankheitsbild 
oder  das  der  spinalen  Amyotrophic  oder  iiberhaupt  kaina  klinischen 
Zeichan.  Dagegan  kann  das  klinischa  Bild  der  Quarschnittsmyelitis  durch 
Tumoren  ebenso  hervorgerufan  warden  wie  durch  entziindliche  oder  hamor- 
rhagische  Erweichung  u.  s.  w. 

In  einer  bereits  ansehnlichen  Zahl  von  Fallen  ist  jedoch  das  Ver- 
haltniss zwischen  klinischem  und  pathologisch-anatomischem  Bild  zmn 
Gliicke  ein  einfacheres.  Die  klinischa  Einheit  deckt  sich  mit  einem  ana- 
tomischen Befund,  der  bai  ihr  constant  vorkommt  und  ausser  ihr  am 
Eahman  nicht  vorkommt.  Dann  ist  das  klinischa  Bild  glaichzeitig  ana- 
tomisch  fundirt,  was  wir  als  einan  Fortschritt  der  Nosographie  und  als 
eine  Sicherung  das  Krankhaitsbildes  ampfinden.  Ein  solchar  Fortschritt 
kann  sich  zweizeitig  vollziehen,  wie  z.  B.  damals,  als  Charcot  das  klinische 
Bild  der  Paralysie  cJioreiforme  Duchenne's  mit  dem  anatomischen  der 
multiplen  Sklerose  Cruveilhier's  vereinigte,  oder  aber  das  Krankheitsbild 
wird  gleichzaitig  durch  klinischa  und  anatoraischa  Charaktere  erkannt,  wie 
es  von  Charcot  fur  die  amyotrophische  Lateralsklerose,  von  P.  Marie 
fiir  die  Akromegalie  geschehen  ist. 

1* 
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Neben  den  rein  klmischeii,  <1hu  rein  patliologiseh-aiiatomischen  iind 
den  aul"  Charaktere  beider  Art  gegi-ilndeten  Kranklieitseinheiteu  enthiilt 
nnser  Lehrbiich  noeli  andere,  welelio  auf  einer  abermals  veriinderteii 
Gruppinmg  desselbeii  kliniselieii  Matci-ialos  beruhen.  Insoferne  niindich 
die  Aetiologie  der  Nerveiikrankheiten  sich  als  ein  besonders  therapeutiscli 
Avichtiges  Moment  unserer  Aufmerksamkeit  aufdriingt,  bewegt  sie  uiis 
zur  Schaffang  iitiologisclier  Einlieiten,  wie:  Entwicklungshemmungen  des 
Nervensystems,  Syphilis  des  Ner^ensystems,  obwohl  z.  B.  die  Syphilis 
sich  durch  mannigfache  Symptome  wie  Schlafstorung  und  Kopfschmerzen, 
durch  Syndrome  wie  die  Brown-Sequard'sehe  Liihmungsform,  und  selbst 
dm-eh  Krankheitsbilder  wie  Tumor  und  Meningitis  klinisch  kundgiebt.  Dass 
eine  atiologische  Binheit  mit  einer  anatomisch-khnischcn  zusammenfiiUt, 
so  dass  diese  Aetiologie  sich  ausschliesslich  in  einem  Krankheitsbilde  mit 
pathognomonischem  Befund  aussert,  ist  meines  "Wissens  der  allerseltenste 
Fall.  Hiiufiger  trifft  es  sich,  dass  ein  anatomisch-kliniseh  einheitliches 
Krankheitsbild  auf  eine  einheitliehe  Aetiologie  zuriickzufiihren  ist,  die 
ihm  aber  nicht  ausschliesslich  zueiguet.   Ein  Beispiel  hieftir  ware  etwa 
die  Friedreich'sche  Kraukheit,  deren  Aetiologie  wir  einzig  und  allein 
in  der  Hereditat  suchen.   Bedenkt  man  aber,   dass  dieses  atiologische 
Moment  bei  vielen  anderen  lu-ankheitsbildern  die  gleiche  Eolle  spielt 
(Huntington'sche  Chorea,  Tliomsen'sche  Krankheit),  und  dass  es  sich 
in  die  Einwirkung  einer  Mekrheit  von  Momenten  auf  die  Erzeuger  auf- 
losen  lasst,  so  muss  man  auch  hier  eine  wirkUche  „Einheit  der  Aetiologie" 
in  Zweifel  Ziehen.  ^) 

Man  muss  ein  nosographisehes  System,  in  welchem  pathologisclie 
Entitaten  von  so  verschiedenem  Werth  und  Herkunft  wie  gleichberechtigt 
neben  einander  stehen,  fiir  ein  sehr  unvollkorameues  erkliiren,  und  kann 
den  Autoren  einen  Vorwurf  daraus  machen,  dass  sie  nicht  mehr  bestrebt 
sind,  diese  Mangel  den  Aerzten  klar  zum  Bewusstsein  zu  bringen,  um 
ilmen  dadurch  eine  Eeihe  von  unausgesetzten  Missverstandnissen  und 
Denkfehlern  zu  ersparen.  Fiir  die  Mangel  selbst  ist  nur  der  gegenwartige 
Zustand  unseres  Wissens  verantwortlich.  Die  ungleichmiissige  und  wie 
ruckweise  erfolgende  Entwicklung  unserer  Keuntnisse  nothigt  uns,  auf 
dem  einen  Gebiete  uns  mit  der  Beschreibung  von  Symptomen  zu  begutigen, 
wahrend  wir  auf  anderen  bereits  mehrere  gesicherte  anatomisch-klinische 
Krankheitsbilder  zu  hoheren  atiologischen  Einheiten  zusammenzufassen 
vermogen.  Eine  bloss  logische  Arbeit,  die  etwa  in  Siehtung  der  Krank- 
heitsbilder, Vereinigung  der  scheinbar  so  raannigfaltigen  anatomisclien 
Befunde  zu  wenigen  Kategorien  u.  dgl.  bestunde,  wtirde  am  Sachverhalt 

0  Ausser  den  oben  erwahnten  Arten  von  Krankheitseinheiten  entbalten  unsere 
Lehrbiicher  noeh  andere,  z.  B.  Gehirnanilmie,  Gehirnhyperilmie,  die  niehts  sind  als 
physiologisebe  Constructionen  und  besser  wcgziilassen  wiiren. 
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derzeit  nielits  Wesentlielies  andern.  Das  Ideal,  das  wir  fur  imser  noso- 
graphisc'hes  System  anstreben,  scheiiit  die  Anordnung  der  klinischen 
Thatsaehen  iu  einer  mehrdimensionalen  Hierarchie  zu  sein,  dereii  oberste 
Glieder  diireli  sehr  allgeineine  iitiologische  Momente  gebildet  werden. 
Wir  koniieu  aber  lieute  noch  nicht  einmal  ermessen,  wie  weit  wir  von 
solehem  Ziele  entfernt  sind. 

leh  habe  diese  Abschweifuug  tiber  das  nosographisehe  System  ein- 
geschaltet,  um  darnach  von  dem  Terminus  „Infantile  Cerebrallahmung" 
auszusagen,  er  stehe  auf  der  Stiife  eines  nur  klinisch  fundirten 
Krankheitsbildes.  Er  deckt  sich,  wie  die  nachstehenden  Blatter  zeigen 
werden,  weder  mit  einer  pathologisch-anatomischen  noeh  mit  einer  atio- 
logisehen  Eiuheit. 

Es  ist  darum  wahrscheinlich,  dass  er  aueh  klinisch  nur  den  Werth 
einer  vorlaufigen  Einheit  beanspruchen  darf,  und  dass  es  bald  gelingen 
wird,  diese  aufzulosen  und  durch  eine  gewisse  Anzahl  von  besser  coha- 
renten,  anatomisch  und  vielleicht  auch  atiologisch  gut  determinirten 
Krankheitsbildern  zu  ersetzen. 

Das  heute  vorliegende  Material  gestattet  solche  Leistung  noch  nicht; 
die  rein  klinische  Zusammenfassung  desselben,  welehe  der  Name  „In- 
fantile  Cerebrallahmung"  vertreten  soil,  erscheint  zuniichst  durch  ihre  Un- 
entbehrlichkeit  ftir  wissenschaftliche  Darstellung  und  arztliche  Diagnostik 
gerechtfertigt. 


Ila.  GescMclite  und  Literatur  der  liemiplegisclien 
Iiifantilen  Cerebrallaliinimg. 

Wenn  ich  die  Entwicklung  unserer  Kenntnisse  iiber  die  herai- 
pleg'ischen  Formen  der  infantilen  Hirnlahmung  voranstelle  und  zunachst 
die  diplegischen  Pormen  ausser  Aciit  lasse,  folge  ich  nur  einem  mir 
durch  die  Geschichte  vorgezeichneten  Wege. 

Ein  berilhrnt  gewordenes  Gemalde  ^  des  spanisehen  Malers  Rib  era 
(1588 — 1656)  kann  denen,  die  etwa  daran  gezweifelt  batten,  beweisen, 
dass  die  hemiplegische  Kinderlabmung  lange  vorher  bestanden  hatte,  ebe 
sie  die  Aufmerksamkeit  arztlieher  Beobaehter  auf  sich  zog.  Die  ersten 
wissenschaftliehen  Arbeiten  iiber  imseren  Gegenstand  scheinen  durch 
anatomisches  Interesse  veranlasst  worden  zu  sein. 

Tm  Jahre  1827  veroffentlichte  Cazauvielh,  damals  Hilfsarzt  (Interne) 
an  der  Salpetriere,  eine  Abhandlung:  „Eecherches  sur  I'agenesie 
cerebrale  et  la  paralysie  congeniale",  welche  man  niit  Eecht  an 
die  Spitze  der  Literatur  iiber  cerebrale  Kinderlabmung  stellt.  Cazauvielh 
selbst  bezieht  sich  zwar  bereits  auf  altere  Autoren  (Eostan,  Esquirol, 
Pinel  u.  A.),  aber  seine  Arbeit  ist  besonders  bemerkenswerth  durch  die 
Aufmerksamkeit,  die  er  den  klinischen  Verhaltnissen  schenkt,  und  durch 
den  Versuch,  innige  Beziehungen  zwischen  diesen  und  seinen  patho- 
logischen  Befunden  nachzuweisen.  Unter  Paralysie  congeniale  versteht  er 
die  Lahmung,  welche  den  Fotus  oder  das  Kind  unmittelbar  sowie  einige 
Zeit  nach  der  Geburt  befallen  hat.  Diese  Lahmung  betrifft  nach  Cazau- 
vielh haufiger  Madchen  als  Knaben,  haufiger  die  rechte  Korperseite  als 
die  linke.  Sie  verschont  den  Eumpf  und  hat  keinen  Einfluss  auf  Aus- 
bildung  und  Function  der  Eingeweide,  beeintriichtigt  dagegen  in  hohem 
Grade  die  beiden  Estremitiiten,  in  geringerem  die  Gesichtsmusculatur. 
Arm  und  Beui  der  geliihmten  Seite  sind  verkiimmert,  ihre  Knochen 
kiirzer  und  dunner,  ihre  Muskeln  mager,  blass,  sozusagen  weniger  lleischig. 
Gelegentlich  wird  die  Volumsverminderung  der  Muskeln  durch  eine  uber- 
massige  Entwicklung  des  subcutanen  Fettgewebes  compensirt. 


*)  Im  Louvre  zu  Paris,  genannt  „Le  Pied-bot". 
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Die  Bewegliclikeit  der  geliilimten  Glieder  ist  mehr  oder  minder 
bedeutend  herabgesetzt,  fast  niemals  voUig-  aiifgehoben;  der  Arm  ist 
iinmer  starker  gescbixdigt  als  das  Bein;  es  bestehcn  besonders  am  Arm 
Miiskelspaniiungen,  welche  die  einzelnen  Abschnitte  des  Gliedes  in  festen 
Stellimgen  fixiren;  bei  einigen  Kranken-  treten  diese  Contracturen  erst 
auf,  wenn  willkiirliche  Bewegimgen  ausgefuhrt  werden  soUen,  dann 
bleiben  die  betreffenden  Extremitaten  entweder  unbeweglich  oder  sie 
werden  von  unregelmassigen  Bewegungsimpiilsen  ersehiittert.  Als  aiiffallig 
,  und  imerkliirt  bezeiehnet  Cazanvielh  die  tibermassigen  Spreizungen  der 
Finger  imd  Zelien  (ecartement  forc6  en  forme  d'eventail),  die  er  an 
mehreren  seiner  Kranken  beobachtete.  Die  Seosibilitat  der  gelahmten 
Glieder  fand  er  selten  erheblich  verandert,  dagegen  waren  dieseiben  in 
mehreren  Fallen  der  Sitz  heftiger  Schmerzen.  Die  Intelligenz  der  Kranken 
mit  Paralysie  congeniale  war  immer  unter  dem  Dm'chschnitt,  nicht  selten 
bis  zur  Idiotie  lierabgesetzt.  Finer  der  Kranken  war  epileptiscli,  doch  ist 
Fpilepsie  von  Cazaiivielh  niclit  in  der  Charakteristik  der  Krankheit  an- 
gefiihrt.  Die  vorstehenden  Ausziige  aus  Oazauvielli's  Krankengeschicliten 
ergeben  bereits  ein  zutreflfendes  und  ziemlich  vollstandiges  Bild  dessen, 
was  wir  klinisch  „hemiplegische  Oerebrallahmung"  beissen. 

Diesen  klinisclien  Befund  fiilirte  unser  Autor,  der  secbs  Sectionen 
gemacht  hatte,  auf  zwei  verscliiedene  Zustiinde  des  GeMrns  zurilck.  In  drei 
Fallen  fand  er  den  Hirnmantel  einer  Hemisphiire  (und  einzelne  Theile  der 
Ganglien)  ohne  sonstige  pathologisclie  Veriinderung  verkleinert  (Agenesie 
primitive  —  ohne  Gewebsliision),  in  den  drei  iibrigen  Fallen  fand  er  nebst 
der  Verkleinerung  der  ganzen  Hemisphiire  Gewebsveriinderungen  vor  (zwei- 
mal  Cjsten  im  Innern  der  Hemisphere,  einmal  eigenthiimliche  Erweichung 
eines  Lappens,  der  mehrfaehe  kleine  Oysten  einschloss),  von  denen  er  die 
Entwicklungshemmung  der  Hemisphiire  ableitete,  und  die  er  selbst  als 
Ergebniss  eines  pathologischen  Processes  ansah  (Gewebsliision  mit  Age^ 
nesie  second  aire).  Er  halt  es  fiir  w^ahrscheinlich,  dass  die  einfache 
Entwicklungshemmung  nur  dem  Fotalleben  zukommt,  wahrend  patho- 
logische  Processe,  die  zur  Verkleinerung  der  Hemisphiire  fuhren,  sowohl 
im  Fotalleben  wie  nach  der  Gebm-t  auftreten  konnen.  Die  Ursachen  dieser 
beiden  Formen  von  Agenesie,  meint  er,  seien  unbekannt.^ 

An  die  von  Cazauvielh  angegebene  Fragestellung:  Entwicklungs- 
hemmung Oder  pathologischer  Process,  kniipften  nun  die  nachsten 
pathologisch-anatomischen  Arbeiten  iiber  die  cerebrale  Kinderliihmung  an. 

Gleichzeitig  mit  Cazauvielh  hatte  Duges^)  auf  Encephalitis  als 
Ursache  der  intrauterinen  Gehirnveriinderungen  hingewiesen,  aber  auch 

^)  Die  folgende  Darstellung  naeh  Cotard,  Etude  snr  I'atrophio  partielle  dii 
eerveau,  Paris  1868. 

Ephemerides  mediealcs  de  Montpellier  1826. 
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Fliissigke.ilsuii.sainniluii.g  im  ilussercn  oder  iunereu  Arachnoidealsack  als 
Erklilruny'  IVir  die  IVillizoiliy-on  Geliirnatropliion  in  Aiisprucli  gfeiioinmeii. 

B  res  diet')  verwarf  1831  gilnzlich  die  Ziiriiekfuiinmg  der  (iehirii- 
ati'opliien  auf  patliologisclie  Processe  und  sah  in  alien  derartigeii  Fallen 
einfaclie  Entwieklungsliernmung. 

Cruveilliier  zog  in  seinem  „Atlas  der  patliologischen  Anatomie"  die 
Art  der  Verilnderung  der  Grossliirnwindungen  bei  frulizeitiger  Gehirn- 
atropliie  in  'Hetracht  und  nnterschied  sieben  Formen  der.selben,  die  ar 
zuni  grosseren  Theile  iihnlichen  Gehirnveranderungen  bei  Erwaclisenen 
an  die  Seite  stellen  konnte.  Er  wies  die  Bedeutimg  der  hydrocephalischen 
Ergiisse  fur  die  Entstehung  der  Gehirnatrophie  zuruck. 

Die  ganzliche  und,  wie  es  damals  schien,  endgiltige  Verwerfung 
einer  primiiren  Entwieklungsliernmung  als  Ursache  der  in  Eede  stehenden 
Geliirnatropliien  riihrt  von  Lallemand  her.  Dieser  Autor  gelangie  nach 
Priifung  des  vorliegenden  Materiales  zu  dem  Sclilusse,  dass  die  congenitale 
Gehirnatrophie  immer  eine  pathologische  Veriinderung  darstellt,  welche 
sich  den  pathologischen  Zustanden  des  Gehirnes  in  spiiterem  Alter  an- 
reiht,  luid  dass  dieselbe  auf  eine  ahnhche  Ursache,  namlieh  auf  eine  friih- 
zeitige  Encephalitis  zuriickgefuhrt  werden  ralisse. 

1851  wurden  die  grundlegenden  Beobachtungen  Tiirck's  iiber  die 
secundaren  Veranderungen  des  Eiickenmarkes  nach  Grosshirnerkrankungen 
bekannt.  Im  Jahre  1856  wies  Turner  in  einer  These  de  Paris  nach, 
dass  nach  der  friihzeitigen  (partiellen)  Gehirnatrophie  secundare  Atrophie 
im  Hirnschenkel,  Briicke  und  in  den  Pyi'amiden  regelmassig  vorkommt. 
Sein  interessantester  Befund  war  der  einer  Atrophie  der  gekreuzten  Klein- 
hirnhemisphiire  bei  congenitaler  Grosshirnerkrankung. 

Im  Jahre  1868  veranlasste  Charcot  seinen  Schiller  Cotard,  die 
Frage  nach  den  pathologischen  Veranderungen  bei  kindlicher  Gehirn- 
atrophie zu  einem  gewissen  Abschluss  zu  bringen.  Ootard's  auch  heute 
noch  nicht  iiberholte  These  stellt  nicht  mehr  die  vorgefundene  Atrophie 
einer  Hemisphare,  sondern  den  dabei  in  der  Eegel  nachweisbaren 
Krankheitsherd  in  den  Vordergrund.  Er  findet  bei  der  von  ihm  so 
genannten  Atrophie  partielle  du  cerveau  entweder:  1.  plaques  jaunes, 
2.  Cysten  und  Zelleninfiltration,  3.  Substanzverluste  mit  Resorption  des 
erkrankt  gewesenen  Nervengewebes ,  oder  4.  die  Veranderungen  der 
Sclerose  diffuse  lobaire,  die  schon  von  Pinel  fils  als  Induration  du  cer- 
veau 1822  beschrieben  worden  war.  Er  macht  hiebei  einen  Unterschied 
zwischen  primitiven  und  secundaren  Lasionen.  Plaques  jaunes,  Cysten 
und  Substanzverluste  sind  primitive  Lasionen,  aber  sie  sind  nicht  selten 
von  Atrophie  begleitet,  die  zur  Sklerose  fiihrt.  Die  Sclerose  lobaire  ist 


')  Arch.  gen.  do  mod.,  t.  XXV  u.  XXVI,  1831. 
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nacli  Cotarcl  also  ziimeist  eine  seemidare  Veriindeniiig  wie  die  absteigen- 
den  Degenei-ationeii ;  aber  es  gibt  Fiille,  in  deneii  sich  ansser  Atropliie 
und  Sklerose  keine  Eeste  einer  Herderkrankung  find(3n,  in  denen  die 
Sklerose  (vielleicht!)  als  primitive  Liision  aufgetreten  ist.  Atrophie  olme 
Gewebsverilnderung  kennt  Ootard  also  nicht,  die  Atrophie  ist  iinmer  eine 
sklerotische. 

Die  Befunde  Cotard's  waren  ziim  grossten  Tlieil  an  bejalirten 
Personen  geniaclit  worden;  die  gefundenen  Lilsionen  entsprachen  also 
di?n  letzten  Yeriinderimgen  des  seit  Kindheit  bestehenden  Krankheits- 
herdes  oder  Kranklieitsprocesses.  Cotard  glaubte  aber  auch  auf  die  ur- 
sprungliche  Liision  und  auf  deren  Veranlassung  zuriickschliessen  zu  konnen 
und  fulirte  als  solclie  an:  Erweichung,  Apoplexie,  Meningealhamorrliagie, 
traumatische  Encephalitis  luid  vielleicht  den  Process  der  primaren  Lappen- 
sklerose. 

Nach  der  Arbeit  Ootard's  erfuhr  das  Interesse  an  der  patho- 
logischen  Anatomie  der  cerebralen  Kinderlahmung  eine  Verschiebung.  Es 
handelte  sich  von  mm  an  Aveniger  mn  die  Art  der  bei  der  Section  vor- 
gefundenen  Verilnderung,  deren  pathologischer  Charakter  auch  keinem 
Zweifel  mehr  unterlag,  sondern  vor  Allem  um  die  Natur  der  m-spriing- 
lichen  Lasion,  mit  welcher  die  Krankheit  im  Fotalleben  oder  in  der 
frtihen  Kindheit  eingesetzt  hatte.  Die  Beantwortung  dieser  letzteren  Frage 
ist,  wie  wir  im  Yerlaufe  unserer  Darstellung  sehen  werden,  noch  heute 
nicht  erfolgt. 

Einzelne  der  von  Cotard  nachgewiesenen  Gehirnveriindermigen  haben 
eine  besondere  Aufmerksamkeit  von  Seiten  der  Auatomen  gefunden.  So 
die  Substanzverluste  mit  Eesorption  des  erkrankt  gewesenen  Gehirn- 
gewebes,  welche  Heschl  1868  als  Porencephalic  bezeichnete.  Kiindrat 
stellte  in  seiner  „Anatomischen  Studie  liber  die  Porencephalie,  Graz  1882", 
41  solcher  Falle  zusammen,  gab  ein  Merkmal  an,  die  congenitale  poren- 
cephalische  Veriinderung  von  der  sptiter  enstandenen  zu  unterscheiden, 
und  suchte  die  Ursache  dieser  Defectbildungen  in  einer  aniimischen 
Nekrose  des  Nervengewebes  in  Folge  unvollstiindiger  Aufhebung  der 
Circulation.  Audry  („Les  porencephalies",  Eevue  de  medecine,  1888)  konnte 
bereits  103  Beobachtungen  von  Porencephalie  der  Analyse  unterwerfen. 
Auf  die  Natur  der  primaren  Lasion  warf  das  Studium  der  porencepha- 
lischen  Defecte  wenig  Licht,  denn  dieselben  erwiesen  sieh  nicht  als  ein 
besonderer  pathologischer  Process,  sondern  nur  als  eigenthtimliche  End- 
veranderung,  zu  der  wahrscheinlich  mannigfaltige  primare  Lasionen  fiihren. 

Weiterhin  schien  die  lobare  Sklerose,  deren  Auffassung  bei  Cotard 
eine  zieralich  sehwankende  gewesen  v\^ar,  einer  besonderen  Beziehung  zu 
den  klinischen  Erscheinungen  der  cerebralen  Kinderlahmung  verdachtig, 
zumal  nachdem  Bourneville  und  seine  Schiller  die  iibervpiegende  Hiiufig- 
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keit  dieser  patliologisclien  Veranderung  bei  geliilimten  idiotisclien  Kindern 
nacligewiesen  hatteii.  Richardierc  („Etude  sur  les  scleroses  enceplialiques 
primitives  de  renfanee,  1885")  stellte  die  lobiire  Sklerose  so  sehr  in  den 
Vordergrund,  dass  er  das  gesammte  klinisclie  Bild  der  cerebralen  Kinder- 
liihmung  auf  dies  en  patliologisclien  Process  zurUckzufiiliren  vermeinte. 

Kurz  vorher  war  eine  erste  Aufklilrung  Uber  das  Wesen  der  lobaren 
Sklerose  gegeben  worden.  Jendrassik  und  Marie  („ Contribution  a  I'^tude 
de  riiemiatrophie  cerebrale  par  sclerose  lobaire",  Revue  de  medecine,  1885) 
stellten  an  zwei  Gehirnen  fest,  dass  die  histologischen  Veriinderungen  der 
Sklerose  an  den  Gefasswandungen  und  perivaseuliiren  Raumen  beginnen  und 
dort  am  starksten  ausgepragt  sind.  Sie  unterscheiden  einen  primaren 
sklerotischen  Process,  der  von  der  ersten  Einwirkung  der  Krankheits- 
ursaclie  an  die  kleinen  Gefasse  eines  arteriellen  Gebietes  heimsucht,  und 
einen  melir  diffusen  secundaren,  der  die  Atrophie  der  benachbarten  Geliirn- 
gebiete  oder  selbst  der  ganzen  Hemisphare  herbeifulirt.  Letzteren,  den 
sie  etwa  der  secundaren  Degeneration  im  Ruckenmark  gleichstellen,  halten 
sie  fiir  niemals  abgeschlossen  und  fiihren  das  spatere  Auftreten  sowie  den 
Fortbestand  dor  Epilepsie  bei  der  cerebralen  Kinderlahniung  auf  die  durcli 
den  Degenerationsprocess  unterhaltene  Gewebsreizung  zuriick.  Diesen 
Autoren  danken  wir  also  die  erste  Mogliclikeit  eines  anatomischen  Verstand- 
nisses  fiir  das  klinische  Band,  welches  die  Epilepsie  mit  der  infantilen 
Cerebrallahmung  verkniipft. 

Jendrassik  und  Marie  geben  auch  eine  klinisclie  Aetiologie  fiir 
das  Auftreten  des  Processes  der  Lappensklerose  an.  Indera  sie  betonen, 
wie  haufig  die  ersten  Erscheinungen  der  cerebralen  Kindeiiahmung  mit 
dem  Bestand  oder  der  Reconvalescenz  von  acuten  Infectionskrankheiten 
zusaramenfallen ,  und  dieses  bereits  frtilier  bekannte  Verhaltniss  durch 
neue  Beispiele  bekraftigen,  legen  sie  die  Annahme  nahe,  dass  die  erste 
Lasion  der  lobaren  Sklerose  in  einer  Localisation  des  Kranklieitsstoflfes 
(Infectionstriiger  oder  dereii  chemisclie  Producte)  in  einem  Gefassgebiet 
des  Grossliirns  besteheu  diirfte. 

Ungefahr  gleiehzeitig  wurde  eine  zweite  pathologische  Verande- 
rung als  Initiallasion  der  cerebralen  Kinderlahmung  sicliergestellt.  Ein 
englischer  Ohirurg,  Dr.  Little,  hatte  schon  1862  („ Transactions  of  the 
London  Obstetrical  Society")  aufmerksam  gemacht,  dass  Schwierigkeiten 
bei  der  Geburt  (abnorme  Lagen,  Beekenenge,  Verzogerung  des  Geburts- 
actes,  Asphyxie  der  Neugeborenen)  in  der  Anamnese  idiotischer  und 
gelahmter  Kinder  iiberaus  haufig  angetrolfen  werden,  und  hatte  das 
Trauma,  welches  der  kindliclie  Schadel  unter  solchen  Verhaltnissen  erleidet, 
direct  als  Ursache  der  Stoning  der  Gehirnfimctionen  erkannt.  ^)  Englische 

^)  Den  Einfluss  dor  meehanischen  Momente  hatte  Little  schon  1853  in  seinem 
Treatise  on  Deformities  betont,  in  der  oben  erwiihnten  Arbeit  stellt  er  die  Asphyxia 
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Autoren  pflegten  seither  den  Ziistand  der  angeborenen  doppelseitigen 
Gliederstarre  bei  Kiuderii  als  „Little's  Disease"  zu  bezeicbnen.  Ira  Jabre 
1885  erbrachte  nun  eine  amerikaniscbe  Aerztin,  Sarah  McNutt  den 
Nacbweis  („ Double  infantile  spastic  hemiplegia  with  report  of  a  case", 
American  Jom-nal  of  the  Medical  Sciences,  Jan.  1885),  dass  die  Schadi- 
gimg,  welche  Kinder  unter  solchen  Erschwerungen  der  Geburt  erleiden, 
in  einer  Meningealhilmorrhagie  besteht.  Wenn  die  Kinder  diese  uberleben, 
so  kommt  es  zur  langsamen  Schrumpfung  der  von  der  Bhitung  durch- 
wuhlten  oder  vom  Blutklumpen  gedriiekten  Windungen. 

Da  mm  fur  eine  andere  Eeihe  von  Fallen  die  Zuriickfiihrung  auf 
Gehirnquetschung  durch  Trauma  (Schlag  oder  Fall)  und  auf  Embolie 
einer  grossen  Hirnarterie  in  Folge  von  Herzerkrankung  (Heubner,  Wiener 
med.  Blatter,  1883;  Abercrombie,  British  Medical  Journal,  1888,  u.  A.) 
unabweisbar  war,  so  ergab  sich  die  Folgerung,  dass  das  klinische  Bild 
der  cerebralen  Kinderliihmung  auf  mannigfaehe  pathologische  Processe 
im  Gehirn  zu  bezieheu  sei,  also  ganz  verschiedenen  Krankheiten  einen 
ahnlichen  symptomatischen  Ausdruck  verleihe.  Am  scharfsten  Ijrachte 
P.  Marie  diese  Ansicht  zur  Geltung  in  einer  vortrefflichen,  durch  Kritik 
wie  durch  Vollstandigkeit  hervorragenden  Darstellimg  der  „Hemiplegie 
spasmodique  infantile"  im  Dictionnaire  encyclopedique  des  sciences  medi- 
cales  (1886).  „Ajoutons,  pour  eviter  tout  malentendu,  que,  bien  formant 
en  elinique,  au  point  de  vue  purement  objectif,  un  groupe  assez  homo- 
gene,  I'heraiplegie  spasmodique  infantile  n'est  ni  une  maladie,  ni  meme 
une  affection  speciale,  mais  bien  uue  expression  symptomatique,  qui  semble 
etre  fonction  de  trois  facteurs  principaux:  1.  le  jeune  age  du  sujet,  qui 
se  trouve  ainsi  atteint  pendant  sa  periode  de  developpement ;  2.  la  parti- 
cipation de  I'ecorce  cerebrale  aux  lesions  (abstraction  faite  de  la 
natm-e  et  meme  de  la  localisation  etroite  de  celles-ci);  3.  un  laps  de 
temps  suffisant  pour  revolution  complete  des  symptomes." 

Merkwiirdigerweise  war  nur  zwei  Jahre  vorher  ein  Versuch  gemacht 
worden,  die  nosologische  Einheit  der  cerebralen  Kinderlahmung  zu  retten 
und  deren  Symptome  auf  stets  die  namliche  Lasion  zu  beziehen.  Ehe 
wir  aber  dieses  Stadium  in  der  Geschichte  der  cerebralen  Kinderlahmung 
behandeln,  miissen  wir  der  Fortschritte  gedenken,  welche  die  klinische 
Kenntniss  unseres  Krankheitszustandes  inzwischen  gemacht  hatte. 

In  Deutschland  soli  Henoch  als  der  erste  sich  mit  der  kindhchen 
Gehirnatrophie  beschiiftigt  haben  (Dissertation  1842).  Die  fiinfte  Auflage 
der  bekannten  Vorlesungen  iiber  Kinderkrankheiten  dieses  Autors  enthalt 
auf  S.  273  eine  kurze  Inhaltsangabe  dieser  wichtigen  Arbeit. 

innonatorum  in  don  Vordergriind.  Die  Little'sehe  Aetiologie  konimt  zwar  weit  aus- 
gicbiger  fiir  dipleglsehe  Formen  der  Oerebrallahniung  in  Bctracht,  ist  abor  aueh  fiir 
einzelne  hemiplegische  Fiille  sicliergestellt. 
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1860  iinterzog  J.  v.  Heine  in  der  zweiten  Auflage  seiner  Mono- 
grapbie  aber  „Spinale  Kinderliibmiing"  die  „ Henri plerjia  eerehralis  spastica-' 
einer  eingebenden  Besprecbung.  Heine  batte  vorwiegend  die  Absicbt, 
die  diftereniial-diagnostisclien  Momente  gegen  die  spinale  Labmung  scbarf 
bei'vortreten  zu  lassen;  so  legt  er  das  Hauptgewicbt  auf  die  allgemeine 
Kriinklichkeit  und  geistige  Gedrucktbeit  der  Kinder,  auf  die  frUhzeitigen 
Storungen  der  Sinnestbiltigkeit  und  der  Sprache,  und  betont  bereits  die 
Erlialtung  der  elektriscben  Erregbarkeit  an  den  gelabmten  Muskehi.  Er  an- 
erkennt  fiir  alle  Palle  den  Einfiuss  der  Hereditiit  und  legt  Wertb  auf  das 
erste  Auftreten  der  Liibmung  ,,unter  entscbiedenen  Gebirnerscheinungen". 
Er  tbeilt  zwei  Krankengescbicbten  ausfiibrlicb,  zebn  in  tabellariscber  Zu- 
sammenfassung  mit.  Bemerkenswertb  ist  besonders,  dass  in  deni  einen 
der  genauer  bebandelien  Piille  die  Labmung  in  der  Eeconvalescenz  nach 
Scbarlacb,  in  dem  zweiten  kurze  Zeit  nacb  der  Impfung  auftrat. 

Benedikt  streift  in  seiner  „EIektrotberapie  1868"  die  Hemiplegia 
spastica  infantilis  mit  einigen  Bemerkungen,  die  dem  Krankbeitsbilde 
neue  Zuge  binzufiigen.  Er  stellt  als  bestimmt  bin,  dass  diese  Labmung 
besonders  gern  nacb  acuten  fieberbaften  Erkrankungen,  zumal  Exan- 
tbemen,  zuriickbleibt,  und  er  deutet  zuerst  auf  die  innige  Beziebung  der 
cerebralen  Kinderlabmung  zur  Cborea  bin,  indem  er  angibt,  dass  nach 
Eclampsia  infantum  sich  oft  eine  Form  von  Chorea  minor  einstellt,  „die 
durcb  die  Anamnese  und  durcb  CompHeation  mit  Paresen  und  Paralysen 
nicbt  mit  der  idiopatbiseben  Cborea  zu  verwecbseln  ist".  Wenn  er  dann 
die  Deutung  des  Zustandes  bei  der  cerebralen  Kinderlabmung  als  Parese 
mit  Contractur  ablebnt  und  nur  besondere  Muskelspannungen  anerkennen 
will,  die  zumal  bei  Bewegtmgsversucben  auftreten,  wecbselnde  Stellungen 
der  Glieder  berbeifiihren  und  die  Tendenz  zur  Festbaltung  jeder  einmal 
eingenommenen  Stellung  verratben,  so  passt  diese  Bescbreibung  wobl  im 
Allgemeinen  nicbt  auf  das  Verbalten  der  Muskeln  bei  unserer  Krankbeit, 
deckt  sicb  aber  vollkommen  mit  einer  Bewegungsstorung,  die  man  in  ver- 
einzelten  Piillen  beobacbten  kann,  und  die  von  Gowers  den  Namen 
„ mobile  spasm"  erbalten  bat. 

In  seiner  jjNervenpatbologie  und  Elektrotberapie  1874"  stellt 
Benedikt  die  Ansicbt  auf,  dass  dieser  von  Ducbenne  Haemorrhagia 
infantilis  benannte  Zustand  wabrscbeinlicb  auf  „Cerebritis  mit  Atropbie" 
berube.  Dort  fiudet  sicb  aucb  die  beacbtenswerthe  Bemerkmig,  dass  die.se 
Porm  aucb  bilateral  auftreten  konne,  und  dass  es  cerebrate  Paraplegien 
bei  Kindern  gebe,  die  gleicben  Ursprungs  wie  die  Hemiplegia  spastica  sind. 

Eine  Erweiterung  erfubr  das  Bild  der  cerebralen  Kinderlabmung, 
nacbdem  Hugh  lings  Jackson  1868  die  partielle,  nocb  jetzt  nacb  seinem 
Namen  benannte  Porm  der  Epilepsie  kennen  gelernt  batte.  Es  stellte 
sich  alsbald  beraus,  dass  diese  Porm  der  Epilepsie  am  biiuligsten  bei 
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der  Hemiplegia  spastica  infantilis  anziitreffen  sei.  Die  Schule  Charcot's, 
weleher  bald  naeli  H.  Jackson  die  lialbseitige  Epilepsie  syphilitisclier 
Herkimft  beschrieben  hatte,  begann  die  eerebrale  Kinderlahinuiig  von 
dieser  Seite  her  zu  studireii,  und  zahh-eiche  Arbeiten  Boiirneville's 
sowie  die  von  Bourne  ville  und  Re  guard  herausgegebene  „Iconographie 
photographique  de  la  Salpetriere"  (1876 — 80)  erbrachten  ein  reichliches 
Material  fiir  die  klinischen  Eigenthiimlichkeiten  der  cerebralen  Kinder- 
liihmung,  der  epileptiformen  Oonvulsionen,  die  der  Liihmung  vorausgehen, 
uud  des  Status  epilepticus,  der  sich  oft  erst  nach  langerem  Bestand  der 
Liihmung  bei  den  Kranken  fixirt.  Diese  Arbeiten  der  Schule  der  Sal- 
petriere gipfelten  in  einer  These  von  Bourneville's  Schiiler  Wuillamier 
(,.De  I'epilepsie  dans  Themiplegie  spasmodique  infantile  1882"),  weleher 
geradezu  vorschlug,  das  so  vielfach  benannte  Krankheitsbild  als  Epi- 
lepsie hemiplegique  infantile  zu  bezeichnen. 

Im  Jahre  1874  gewann  das  Studium  der  cerebralen  Kinderlahmung 
noch  ein  anderes  klinisches  Interesse.  S.  Weir  Mitchell  deckte  in  einem 
kurzen  Aufsatze  („Post-paralytic  Chorea",  American  Journal  of  the  Medical 
sciences,  Oct.  1874)  die  innigen  Beziehungen  auf,  die  zwischen  halb- 
seitiger  Lahmung  und  halbseitiger  Chorea  bestehen.  Er  wies  nach,  dass. 
je  jiinger  das  befallene  Individuam,  desto  sicherer  man  darauf  rechnen 
konne,  dass  mit  dem  Riiekgang  der  Hemiplegie  eine  Chorea  an  den  frtiher 
gelahmten  Extremitaten  auftreten  werde,  uud  vermuthete,  dass  die  meisten 
Falle  von  seit  friiher  Kindheit  bestehender  Chorea  ein  Stadium  der  Lahmung 
durchgemacht  batten.  Anch  die  Unvertraglichkeit  dieser  posthemiplegischen 
Chorea  mit  einem  hoheren  Grade  von  Contractur  war  ihm  wohl  bekannt. 

Diese  frappante  Zusammenfassung  von  allerdings  schon  vorber  be- 
kannten  Thatsachen  erregte  das  lebhafteste  Interesse  der  Neuropathologen 
und  veranlasste  vor  Allen  wieder  Charcot  und  seine  Schule,  die  posthemi- 
plegische  Chorea  zu  studiren.  Eine  grosse  Eeihe  von  Arbeiten  beschiiftigte 
sich  mit  der  Natur  und  Localisation  dieser  Bewegungsstorung,  sowie  mit 
der  sie  hiiufig  begleitenden  Hemianasthesie.  Eine  Studie  von  Raymond 
(„Etude  anatomique,  physiologique  et  elinique  sur  I'hemichoree,  I'hemi- 
anesthesie  et  les  tremblements  symptomatiques  1876")  resumirte  dann 
das  Ergebniss,  zu  dem  Charcot  gelangt  war,  und  das  wesentlich  in  der 
Annahme  einer  besonderen  Localisation  (imd  sogar  eines  besonderen  Faser- 
biindels  in  der  inneren  Kapsel)  fiir  diese  Bewegungsstorung  bestand. 

1871  hatte  Hammond  die  Athetose  beschrieben  als  eine  doppel- 
seitige  Affection  besonders  der  Endgheder  der  Extremitaten,  welche  sich 
in  unaufhorlichem,  aber  langsamem  Wechsel  von  verschiedenen,  oft 
extremen  Stellungen  der  Finger  und  Zehen  aussert.  Fiir  Hammond  war 
die  Athetose  eine  besondere  neue  Krankheit;  er  bescliriel)  die  anderen 
Erscheinungen,  welche  seine  Kranken  boten,  als  Complicationen  der  Athe- 
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tose,  musste  aber  die  pathologisclie  Anatomie  der  neuen  Affection  im 
Dunkeln  lassen.  Die  Correctur  dieser  Auffassung  erfolgte  sehr  bald  darauf 
durch  Charcot  und  Bernhardt,  welche  den  rein  symptomatischen 
Charakter  der  Athetose  feststellten,  auf  die  Hiiuligkeit  der  Ilemiathetose 
hinwiesen  und  Uebergangsformen  von  der  Hemichorea  zur  Athetose  auf- 
zeigten.  Eine  Monographic Oulmont's(„Etude  clinique  sur  I'athetose  1878") 
behandeh.e  sozusagen  die  corebrale  Kinderliihmung,  die  sich  als  die  reichste 
Fundgrube  filr  alle  posthemiplegisehen  Bewegungsstorungen  herausstellte, 
vom  Standpunkte  der  Athetose.  Eine  besondere  Berucksichtigung  fanden 
die  Uebergangsforinen  der  posthemiplegisehen  Bewegungsstorungen,  die 
neben  den  beiden  Extremen  Hemichorea  und  Hemiathetose  aufgefunden 
wurden,  in  einer  Arbeit  von  Gowers  („0n  Athetosis  and  posthemiplegic 
disorders  of  movement",  Med.  chir.  transactions  LXX.,  1876). 

Aus  der  reichen  FuUe  von  Beitragen,  welche  zu  dieser  Zeit  die 
Autoren  aller  Lander  zur  Kenntniss  der  posthemiplegisehen  Bewegungs- 
storungen lieferten,  ergab  sich  fiir  das  Bild  der  cerebralen  Kinderlahmung 
damals  die  Aufstellung  einer  prahemiplegis  chen  Chorea,  die  der 
Lahmung  vorausgeht,  einer  Form  von  Athetose  primitive,  welche  die 
Stelle  einer  Hemiplegie  vertritt  (Oulmont),  und  die  Wahrnehmung  einer 
Muskelhypertrophie,  welche  anstatt  der  sonstigen  Atrophie  an  den  gelahmt 
gewesenen  Extremitaten  zu  finden  ist  (schon  bei  Hammond,  dann 
Bernhardt). 

1879  vollzogen  Kahler  und  Pick  („Ueber  die  Localisation  der 
posthemiplegisehen  Bewegungserscheinungen",  Prager  Viertelj.)  einen 
wichtigen  Schritt,  indem  sie  die  zu  engen  Anschauungen  Charcofs 
iiber  die  Localisation  dieser  Storungen  corrigirten  und  die  Ueberfliissigkeit 
der  Annahme  eines  besonderen  Faserbiindels  fiir  dieselben  erwiesen.  Die 
gesammte  Geschichte  dieser  Fragen  sowie  eine  kritische  Darlegung  der  bei 
diesen  Arbeiten  gewonnenen  Ergebnisse  ist  in  einer  sehr  schiitzenswerthen 
Arbeit  von  Greidenberg,  Archiv  fiir  Psychiatrie,  XVH.,  1886,  enthalten. 

Mit  der  Einbeziehung  der  posthemiplegisehen  Bewegungsstorungen 
war  das  Bild  der  hemiplegischen  cerebralen  Kinderlahmung  vollstandig 
geworden.  Eine  Genfer  Inauguraldissertation  von  Gaudard  („Contribu- 
tion  a  I'etude  de  I'hemiplegie  cerebrale  infantile  1884")  bemuht  sich, 
dieses  Bild  in  seiner  Gesammtheit  zu  schildern. 

In  demselben  Jahre  1884  wurde  der  bereits  angedeutete  Yersuch 
gemacht,  aus  der  „hemiplegischen  cerebralen  Kinderlahmung"  eine  kli- 
nische  wie  pathologisch-anatomische  Einheit  zu  gestalten. 

Ein  Vortrag  Striimpell's  („Ueber  die  acute  Encephahtis  der  Kinder" 
[Folimcephalitis  acuta,  cerebrale  Kinderliihmung]),  in  der  Naturforscher- 
versammlung  zu  Magdeburg  gehalten,  abgedruckt  in  dem  „Jahrbuch  filr 
Kinderheilkunde",  XXIL,  1885,  constatirte  znnachst,  dass  ein  so  hiiufiges 
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Krankheitsbilcl  so  wenig  Aufraerksamkeit  auf  sicli  gezogen  unci  literarisch 
so  wenig  Beriicksichtigimg  gefiinden  habe.  Er  erinnerte  sodann  an  die 
acute  Poliomyelitis  der  Kinder,  die  zweifelsohne  in  einem  echt  entzuud- 
lichen  Processe  der  grauen  Substanz  bestelie,  und  behauptete,  dass  die 
acute  Encephalitis  der  Kinder  jener  in  fast  alien  Einzellieiten  ihres  Ver- 
laufes  gleiche,  naturlich  mit  den  Abweichungen,  welche  durch  die  ver- 
schiedene  Localisation  des  Krankheitsprocesses  bedingt  sein  miissen.  Auch 
die  acute  Encephalitis  trete  bei  bis  dahin  gesunden  Kindern  auf,  und 
zw^r  im  Alter  bis  zu  drei  Jahren;  eine  besondere  Ursache  konne  fast 
niemals  mit  Sicherheit  nachgewiesen  werden,  Trauma  und  Infections- 
krankheiten  fanden  sich  zwar  in  der  Anamnese  vor,  deren  Beziehung 
zur  Erkrankung  miisse  aber  dahingestellt  bleiben.  Die  Erkrankung  be- 
ginne  plotzlich  mit  Pieber,  Erbreehen  und  Oonvulsionen,  Initialerschei- 
nungen,  die  nur  sehr  selten  fehlen.  Die  Dauer  dieses  Stadiums  konne 
bis  zu  mehreren  Wochen,  selbst  Monaten  betragen,  die  Convulsionen 
darin  sich.  wiederholen  u.  s.  w.  Im  Weiteren  zeichnet  Striimpell  sehr 
scharf  und  zutreffend  die  klinischen  Eigenthiimlichkeiten  des  abge- 
sehlossenen  Krankheitsfalles,  die  Ausbreitung  der  Lahmung,  die  posthemi- 
plegischen  Reizungserscheinungen,  die  Epilepsie,  Aphasie  und  Intelligenz- 
storung.  Erst  zum  Schluss  erbringt  er  eine  Begriindung  fiir  den  Namen 
PoUenceplialitis  acuta  und  fiir  die  Gleichstellung  mit  der  Poliomyelitis. 
Wie  bei  letzterer  die  graue  motorische  Substanz  der  Vorderhorner,  so 
sei  bei  ersterer  die  graue  motorische  Einde  der  Centralwindungen.  der 
Sitz  der  Erkrankung.  Man  fande  namlich  in  alien  hieher  gehorigen 
Fallen  porencephalische  Defecte,  echte  Narben  entziindlichen  Ursprunges 
im  motorischen  Eindengebiete.  Er  neige  zu  der  Ansicht,  dass  beide 
Krankheiten  ihrem  Wesen  nach  identisch  seien,  auf  verschiedener  Locali- 
sation desselben  vielleicht  infectiosen  Agens  beruhen.  Doch  miisse  natur- 
lich im  Auge  behalten  werden,  dass  heraiplegische  Lahmungen  bei  Kindern 
auch  aus  anderen  Ursachen  entstehen  konnen. 

Wir  haben  der  Arbeit  Striirapell's  eine  so  eingehende  Analyse 
zutheil  werden  lassen,  weil  sie  geradezu  eine  neue  Epoche  fiir  die  cere- 
brale  Kinderlilhmung  herbeigefuhrt  hat.  Ihi-  Erfolg  war  ein  durchsehla- 
gender.  Die  arztliche  Welt  war  in  der  That  verbliifft  und  glaubte  an  die 
Entdeckung  einer  neuen  Krankheit.  Es  fanden  sich  Aerzte,  welche  ein- 
zelne  Fiille  von  Poliencephalitis  acuta  in  Gesellschaften  vorstellten  oder 
publicirten.  Ein  Autor,  Eanke,  gab  in  einer  1885  veroflfentlichten  Ab- 
handlung  („Ueber  cerebraleKinderlahmung",  Jahrbuch  fur  Kinderheilkunde, 
XXIV.)  seine  riickhaltlose  Zustimmung  zu  Str (imp ell's  Aufstellungen 
kund;  es  war  nur  misslich,  dass  von  Eanke's  neun  Fallen  kaum  einer 
ein  Initialstadium  erkennen  liess,  wie  es  Striimpell  wegen  der  Analogie 
mit  der  Poliomyelitis  fordern  musste. 
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Die  Seliwiic.heu  der  StrurnpeH'scheri  Anschauung  waren  indessen 
zii  aiigenscheiulich,  als  dass  der  Widersprueh  von  fachmiinniseher  Seite 
lang-e  liiltte  ansbleihen  kuiineu.  Das  klinisclje  Dild  der  Folimcfplialitis 
acuta  war  einfacli  dus  der  so  lange  bekaririten  cerebralen  Kiiider- 
Uihnning,  wie  es  so  oft  und  nocli  znletzt  von  Gaudard  1884  gezeichnet 
wordeu,  nur  hatte  StrQmpell  es  hie  und  da  schiirfer,  in  einigen 
]*iinkten,  z.  B.  was  das  Initialstadiiim  betrifft,  anc;h  allzu  eng  be- 
stiinnit.  Urn  diesein  klinisclien  Bilde  eine  pathologisch  -  anatoraische 
Einheit  unterznlegen,  liatte  Striimpell  fast  die  ganze  bekannte  Aetiologie 
der  Krankheit  —  denn  er  bestritt  ja  den  Einfiuss  der  Infectionskrank- 
heiten  —  und  den  grosseren  Tbeil  der  bekannt  gewordenen  Sections- 
befunde  —  darunter  die  gewiss  nicht  unwichtige  lobare  Sklerose  — 
abseits  liegen  lassen.  VVenn  er  dann  zugab,  dass  cerebrale  Hemiplegien 
auch  aus  anderen  Ursachen  hervorgehen  konnen,  so  hatte  er  doch  kein 
Kennzeiehen  angegeben,  diese  anderen  Formen  von  seiner  PoUeneephalitis 
zu  unterscheiden.  Endlieh  hatte  er  ohne  Nachweis  behauptet,  dass  die 
porencephalischen  (erworbenen)  Defecte,  die  er  als  anatomische  Grund- 
lage  seiner  PoUeneephalitis  gelten  liess,  auf  entzundlicheu  Yorgang  — 
Encephalitis  —  zu  beziehen  seien,  wahrend  dies  gerade  in  Frage  stand, 
und  die  Annahme  einer  primaren.  Gefassstorung  (Embolie,  Hiimorrhagie, 
Venenthrombose,  Meningealhilmurrhagie)  bislang  mehr  Wahrscheinliehkeit 
fiir  sich  gehabt  hatte. 

Alle  diese  und  noch  andere  Einwilnde  wurden  auch  in  den  nachsten 
Jahren  von  den  Autoren  iiber  cerebrale  Kinderliihmung  erhoben.  Dei' 
gewichtigste  Einsprueh  kam  von  Bernhardt  („Ueber  die  spastische 
Cerebralparalyse  im  Kindesalter"  Hemiplegia  spastica  infantilis'^] 
Vir chow's  Ai'chiv,  GIL,  1885),  der  bei  dieser  Gelegenheit  der  Aphasie 
bei  Kindern  eine  in  ihren  Eesultaten  unbestrittene  Studie  widraete.  In 
gleichem  Sinne  iiusserte  sich  Wallenberg  („Ein  Beitrag  zur  Lehre  von 
den  cerebralen  Kinderlahmungen",  Jahrbuch  fiir  Kinderheilkunde,  XXIV. 
1886)  in  einer  alles  bisher  Bekannte  kritisch  zusammenfassenden  Arbeit,  und 
der  bestechende  Einfall  einer  PoUeneephalitis  acuta,  die  als  Analogic  der 
Polioimjelitis  acuta  die  cerebrale  Kinderliihmung  einheitlich  erklaren 
konnte,  blieb  von  da  ab  seines  Glanzes  beraubt. 

Doch  kann  es  Niemandem  beifallen,  das  Verdienst  zu  bestreiten, 
welches  sich  Striimpell  durch  jenen  Versuch  erworben  hat.  Wer  die 
grosse  Anzahl  ausgezeichneter  Arbeiten  iiberblickt,  die  seit  Striimpell 
tiber  cerebrale  Kinderliihmung  erschienen  sind,  und  wer  die  Darstelluug 
dieses  Zustandes  in  den  jiingsten  deutschen  Lehrbuchern  der  Neuro- 
pathologie  niit  den  friiheren  Lehrbuchern  vergleicht,  muss  zugestehen, 
dass  erst  durch  Striimpell  dieser  Krankheitszustand  dem  allgemeinen 
iirztlichen  Interesse  nahegeriickt  wiu'de.    Und  wenn  auch  der  eine  Theil 
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der  Strurapeirschen  Aiifstelhmo-,  die  Annahme  einer  einheitlicheri 
anatomischeii  Grundlage,  unhaltbar  erscheint,  so  hat  sich  doch  ergeben, 
dass  seine  andere  Idee,  die  Analogisirimg  der  cerebralen  mit  der  spinalen 
Kinderlahmung  (die  tibrigens  schon  Jahre  vorher  von  Vizioli  aus- 
gesprochen  worden  war)  einen  lebensfahigen  Kern  enthielt.  Wir  werden 
horen,  dass  die  Behaiiptung,  spinale  und  cerebrale  Kinderlilhmung  (zum 
Mindesten  gewisse  Falle  der  letzteren)  seien  in  einem  bestimmten,  bedeut- 
samen  Punkte  identiseh,  dureh.  die  jiingsten  Arbeiten  zu  einem  hohen 
Grade  von  Wahrscheiuliehkeit  gediehen  ist,  wenngleich  das  Gemeinsame 
ein  anderes  ist,  als  Striimpell  vermeinte. 

Sehr  bald  nach  Striimpell  hat  P.  Marie  gemeinsame  Gesichts- 
punkte  fur  diese  beiden  grossen  Nervenerkrankungen  des  kindlichen  Alters 
herausgesucht  (1.  c.  und:  „Hemiplegie  cerebrale  infantile  et  maladies 
infectieuses",  Progres  medical,  5.  September  1885).  Fiir  Marie,  der  nicht 
wie  Strumpell  die  Beziehung  der  bekannten  Infectionskrankheiten  zur 
Kinderlahmung  in  Zweifel  stellt,  ist  die  Aehnlichkeit  eine  atiologische 
und  klinische,  letztere  auf  das  Initialstadium  beziiglich.  Fiir  erstere  citirt 
er  eine  versteckt  publicirte  Beobachtung  von  Moebius  (Schmidt's 
Jahrbiicher  1884,  OCIV.,  p.  135),  der  in  einer  Familie  zwei  Kinder  bald 
nach  einander  unter  den  Anzeichen  einer  Infectionskrankheit  erkranken 
sah,  von  welchen  dann  das  eine  eine  spinale,  das  andere  eine  cerebrale 
Lahmung  davontrug.  In  Betreff  der  pathologischen  Anatoraie  weicht  er 
von  Striimpell  voUig  ab;  er  sieht  sich  genothigt,  einen  vasculiiren  Ur- 
sprung  der  verschiedenen  bei  cerebraler  Kinderlahmung  vorfindlichen 
Lasionen  anzunehraen.  Da  aber  eine  Analogie  zwisehen  zwei  Krankheiten, 
der  nicht  der  gieiche  pathologische  Process  zu  Grunde  lage,  keinen 
wissenschaftlichen  Werth  besasse,  sieht  sich  Marie,  der  auf  diese  Ana- 
logie nicht  verzichten  will,  veranlasst,  auch  an  der  systeraatischen  Natur 
der  sogenannten  Poliomyelitis  zu  riihren  und  darauf  hinzuweisen,  dass 
die  Sectionsbefunde  dieser  kindlichen  Eiickenmarkskrankheit  auch  ein 
Ergriflfensein  der  weissen  Substanz  ergeben  haben. 

Man  merkt,  worin  sich  die  Ansichten  der  beiden  Autoren,  wahrend 
sie  die  namliche  Auffassung  vertreten,  von  einander  unterscheiden.  Fiir 
Striimpell  sind  spinale  und  cerebrale  Kinderlahmung  systematische 
Erkrankungen;  er  modelt  sein  Urtheil  iiber  die  Cerebrallahmuug  nach 
der  damals  herrschenden  Ansicht  iiber  die  Natur  der  spinalen  Kinder- 
paralysen.  Fur  Marie  sind  Beide  aecidentelle  (vasculare)  Erkrankungen ; 
seine  Sicherheit  in  der  Auffassung  der  Cerebralliihmung  liisst  ihn  — 
gegen  Charcot  —  eine  nothwendige  Correctur  betreffs  des  Wesens  der 
Spinallahmung  vorhersehen.  Die  Arbeiten  der  nachsten  Jahre  haben 
Marie  Eecht  gegeben.  Insbesondere  seit  einer  Untersuchung  von 
Goldscheider  („Ueber  Poliomyelitis",  Zeitschrift  fiir  klinische  Medicin, 
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XXIII.)  scheint  es  unfraglich,  dass  die  Spinallahraung  der  Kinder  keine 
systematische  Erkrankung  ist,  und  einer  Gleichstellung  der  Infantilen 
Oerebraliahinung  mit  der  spinalen  Kinderlahmung  im  Sinne  Marie's  steht 
niciits  mehr  ira  Wege.  Vereinzelte  Beobachtungen  (von  Eedlich,  Beyer, 
Lamy)  scheinen  das  gleichzeitige  Vorkommen  beider  Erkrankungen  an 
demselben  kindlichen  Individuura  zu  erweisen. 

Seit  Striimpell  und  Marie  ist  das  Interesse  an  der  hemiplegi- 
schen  Oerebrallalimung  der  Kinder  in  der  raedicinischen  Literatur  niclit 
wieder  erloschen.  In  einer  Eeilie  von  wichtigen  Beitriigen  (Lovett, 
„A  clinical  consideration  of  sixty  cases  of  cerebral  paralysis  in  children", 
Boston  Medical  and  Surgical  Journal,  28.  Juni  1888;  Osier,  „The  cere- 
bral palsies  of  children",  Medical  News  Nr.  2,  3,  4,  5,  1888;  Sachs 
and  Peterson,  „A  study  of  cerebral  palsies  of  early  life,  based  upon 
an  analysis  of  one  hundred  and  forty  cases",  Journal  of  Nervous  and 
Mental  Disease,  Mai  1890,  und  Gibotteau,  „Notes  sur  le  developpement 
des  fonctions  cerebrales  et  sur  les  paralysies  d'origine  cerebrale  chez  les 
enfants",  1889)  zeigt  sich  nebst  der  Verwerthung  eines  grossen,  selbst 
beobachteten  Materiales  der  Gesichtspunkt,  dass  die  Formen  doppelseitiger 
Gehirnlahmung  fiir  alle  hier  in.  Betraeht  kommenden  Erwiigungen  nicht 
von  den  hemiplegischen  zu  trennen  sind.  Eine  gesonderte  Behandlung 
erfuhren  die  hemiplegischen  Formen  noch  in  der  ausfiihrlichen  „Klini- 
schen  Studie"  von  Freud  und  Rie  1891,  doch  lagen  dieser  Trennung 
keine  anderen  als  praktische  Motive  zu  Grunde.  Gibotteau  hat  die 
Klinik  der  cerebralen  Kinderkrankheiten  durch  die  Darstellung  zahlreicher 
abgeschvs^achter  und  gutartiger  Formen  bereichert.  Die  werthvollen  Arbeiten 
von  Sachs  erstrecken  sich  fast  liber  alle  Punkte  unseres  Gegenstandes. 
Yon  Freud  undEie  riihrt  die  Aufstellung  einer  rein  choreatischen  Form 
von  infantiler  Cerebrallahmung  her.  Freud  hat  auch  zuerst  (1889)  die 
Hemianopsie  als  Theilerscheinung  des  klinischen  Bildes  beschrieben.  Eine 
Arbeit  Rosenberg's  1893  hat  die  Aufmerksamkeit  auf  jene  interessanten 
Falle  gelenkt,  in  denen  sich  hinter  dem  Bilde  einer  Epilepsie  eine 
rudimentare  Cerebrallahmung  verbirgt. 

In  den  allerletzten  Jahren  haben  entschieden  die  diplegischen 
Formen  der  Cerebrallahmung  das  grossere  Interesse  erweckt. 

Die  Kenntniss  der  hemiplegischen  Formen  erfuhr  einige  Bereiche- 
rungen  durch  genaue  Studien  iiber  einzelne  Punkte  der  Symptomatik 
(Augenmuskeln,  Facialisparese  [Konig]).  Die  Beobachtungen  postinfectioser 
Hemiplegien  haben  sich  gehauft,  die  atiologische  Bedeutung  der  heredi- 
taren  Syphilis  ist  nachdrucklieh  hervorgehoben  worden  (Erlenmeyer). 
Unter  den  noch  strittigen  Initialprocessen  der  hemiplegischen  Liihmung 
scheint  die  primare  (wenn  auch  nicht  systematische)  acute  Encephalitis 
Str  limp  ell's  durch  neuere  Arbeiten  Bestatigung  zu  erfahren. 


lib.  GescMchte  imd  Literatiir  der  diplegischen 

Cerebrallalimung. 

Die  diplegischen  Formen  der  Cerebrallahmung  bei  Kindem  („cerebrale 
Diplegien")  sind  erst  kiirzlich  (in  der  Monographie  von  Freud,  1893)  zu 
einer  klinischen  Gruppe  vereinigt  worden.  Ein  Theil  von  ihnen  war  schon 
vorher  der  hemiplegischen  Lahmung  als  Erganzung  angehangt  vt^orden, 
ein  anderer  Theil  hatte  als  Little'sche  Krankheit  eine  selbststandige 
Stellung  im  System  eingenommen;  noch  andere  Formen  waren  iiber- 
sehen  worden  oder  hatten  sich,  gedeckt  durch  die  analogen  Affectionen 
Erwachsener,  der  Aufmerksamkeit  entzogen.  Da  die  von  Freud  versuchte 
Zusammenfassung  all  dieser  Typen  zur  klinischen  Einheit  der  ,,  cerebral  en 
infantilen  Diplegien",  die  mit  den  hemiplegischen  Formen  den  Inhalt  des 
klinischen  Krankheitsbildes  „Infantile  Cerebrallahmung"  bilden  sollen,  den 
Beifall  massgebender  Autoren  (Raymond,  P.  Marie)  gefunden  hat, 
entfallt  fiir  mieh,  als  identisch  mit  dem  Verfasser  jener  Monographie, 
jedes  Motiv,  den  dort  vertheidigten  Standpunkt  nicht  auch  in  dieser  Dar- 
stellung  festzuhalten. 

Ich  habe  von  den  cerebralen  Diplegien,  die  noch  sehr  ungeniigend 
studirt  sind  und  eine  Fiille  interessanter  klinischer  und  pathologischer 
Probleme  darbieten,  vier  klinische  Haupttypen  unterschieden :  1.  die  all- 
gemeine  cerebrale  Starre  (Little'sche  Krankheit),  2.  die  paraplegische 
Starre  (sogenannte  spastische  Spinalparalyse),  3.  die  bilaterale  Hemiplegie 
und  4.  die  allgemeine  Chorea  und  bilaterale  Athetose.  Jeder  dieser  Typen 
hat  seine  eigene  Geschichte,  bei  deren  Verfolgung  ich  gleichzeitig  seine 
Beschreibung  geben  werde. 


Es  waren  Chirurgen,  die  dem  Bilde  der  „allgemeinen  cerebralen 
Starre"  zuerst  ihre  Aufmerksamkeit  schenkten.  So  findet  sich  in  Delpech's 
„Orthomorphie",  T.  I  (deutsche  Uebersetzung,  Weimar  1830,  S.  114), 
die  Beschreibung  eines  Falles,  in  dem  wir  dieses  Krankheitsbild  erkennen : 

„Ein  Miidchen  kam  ziemlich  voluininos  und  gesund  zur  Welt.  Acht  Tage 
nach  der  Geburt  stellten  sich  sehr  heftige  Con\ulsionen  ein,  die  wegen  ihrer 
Intensitat  und  Haufigkeit  das  Leben  des  Kindes  in  die  grosste  Gefahr  brachten. 
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Der  Ausgciug-  dieser  Krankheit  war  glucklich,  aber  die  Intellig(inz  ontwickelte 
sich  laiigsam.  Wir  habeii  mit  dem  Dr.  Magail  zu  Marseille  dieses  Kind  in 
einem  Alter  von  fiinf  Jahren  gesehen  und  sorgfaltig  untersucht.  Das  Resultat 
unserer  Bomerkungen  ist  folgendes :  Der  Korper  hatte  alle  Entwicklung  er- 
reicht,  welclio  niit  dem  Alter  der  jtingen  Patientin  vertraglicli  war.  Alle  Muskeln 
des  Eumpfes  und  der  Gliedmassen  befanden  sich  indess  in  einem  Zustande 
der  Steifheit  und  der  Fiihllosigkeit,  so  dass  alle  Bewegungen  kraftlos,  unzu- 
verlassig,  gewissermassen  convulsiviscli  und  ganz  unniitz  wurden.  Stellte  man 
das  Kind  auf  die  Fiisse,  so  richtete  sich  der  Korper  nicht  gerade;  die  Glied- 
massen blieben  krumm,  zum  Theile  gebogen  und  ganz  steif  in  dieser  Stellung; 
die  Spitzeu  der  Fiisse  beriihrten  allein  den  Boden  mittelst  eines  sehr  schnellen, 
zwecklosen  Zappelns,  welches  sicherlieh  nicht  das  Gehen  zum  Zwecke  haben 
konnte.  Die  oberen  Extremitaten,  welche  gleieh  den  unteren  zusammengezogen 
und  steif  waren,  besassen  ebenso  schwierige  Bewegungen ;  die  Hande  konnten 
die  Gegenstande  nur  ungeschickt  ergreifen  und  keinen  Augenblick  festhalten. 
Die  Intelligenz  war  ungefahr  in  dem  Zustande,  in  welchem  man  sie  bei  einem 
einjahrigen  Kinde  antrifft  " 

Delpech.  beschreibt  sodann  den  gegen  die  Norm  verkleiaerten 
Schadel  des  Kindes  und  schliesst  auf  eine  Affection  des  Eiickenmarkes, 
zufolge  deren  das  Gehirn  in  seiner  Entwicklung  aufgehalten  worden  sei. 

Von  einigen  gelegentlichen  Erwiihnungen  doppelseitiger  Lahmungen 
abgesehen,  auf  die  man  in  der  frtihen  Literatur  der  cerebralen  Kinder- 
lahmung  stosst,  finden  wir  die  allgemeine  Starre  sodann  in  glanzendster 
und  ausreichendster  Weise  beschrieben  bei  Little,  dem  iiberdies  dasVer- 
dienst  zukommt,  als  das  wichtigste  atiologische  Moment  der  Krankheit  die 
„abnorme  Geburt"  erkannt  zu  haben.  Von  den  drei  Schriften  Little's, 
welche  sich  mit  der  allgemeinen  Starre  beschaftigen  („Deformities  of 
human  frame",  1853,  die  grosse  Abhandlung  in  den  „Transactions  der 
Obstetrical  Society",  1862,  und  der  Aufsatz  in  Holmes'  „System  of  Sur- 
gery", 1870  1),  ist  mir  nur  die  zweite  zuganghch  gewesen,  die  bereits  in 
der  „Klinischen  Studie"  citirte  Abhandlung,  welche  den  etwas  weitliiufigen 
Titel  tragt:  „0n  the  influence  of  abnormal  parturition,  difficult  labours, 
prematm^e  birth,  and  asphyxia  neonatorum,  on  the  mental  and  physical 
condition  of  the  child,  especially  in  relation  to  deformities."  Ich  iibersetze 
aus  dieser  Arbeit  die  Beschreibung,  welche  Little  von  den  Kindern  mit 
allgemeiner  Starre  entwirft  (S.  300): 

„Man  wird  diesen  Zustand  am  besten  beschreiben  als  eine  Herab- 
setzung  des  Willenseinflusses  auf  einzelne  oder  zahlreiche  Muskel- 
gruppen,  wobei  diese  Muskeln  tonische  Starre  in  verschiedenen  Graden 
zeigen  und  zuletzt  eine  permanente  Verkiirzung  erfahren.  In  der  Eegel 
sind  beide  unteren  Extremitaten  mehr  oder  minder  ergriffen.  Die  Eltern 
haben  zwar  manchmal  nur  die  Affection  des  einen  Gliedes  bemerkt,  bei 


Oitirt  naeh  Peer:  „Ueber  angeborene  spastische  Gliederstarre."  Dissertation. 
Basel  1890. 
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genauerer  Untersuchung-  findet  man  aber  einen  geringeren  Grad  desselben 
Leidens  auch  an  dem  fiir  gesiind  gehaltenen  Gliede.  Die  Zusammen- 
ziehung  in  den  Hiift-,  Knie-  imd  Sprunggelenken  erreicht  oft  einen  sehr 
bedeutenden  Grad,  und  zwar  iiberwiegen  der  Action  nach'die  Beuger  und 
Adductoren  der  Hiifte,  die  Beuger  im  Knie  und  die  Gastrocneraii.  In  den 
meisten  Fallen  konnen  —  in  Folge  von  Schrumpfung  der  Muskeln  und 
Gelenksbander,  vielleicht  aucli  in  Folge  von  irgend  welehen  Veranderungen 
der  Gelenksflaehen  —  nach  langerer  Zeit  die  Oberschenkel  nicht  mehr 
vollstiindig  vorgestreckt  und  abdueirt,  die  Knie  nicht  gerade  geriehtet 
und  die  Solilen  nicht  ordentlich  auf  den  Boden  aufgesetzt  werden.  Die 
oberen  Extremitaten  werden  in  einigen  Fallen  durch  die  vorwiegende 
Action  der  MM.  pedoralis,  teres  major  und  minor  und  latissimus  dor  si 
niedergedriickt  erhalten.  Die  Ellbogen  sind  dann  halb  gebeugt,  die  Hand- 
gelenke  etwas  gebeugt,  die  Hande  in  Pronation,  die  Finger  konnen  will- 
kiirlich  nicht  ordentlich  bewegt  werden.  Anderemale  scheinen  die  Arme 
vollig  frei  von  jeder  Spannung  und  Beeintrachtigung  des  Willenseinflusses, 
Oder  es  zeigt  sich  nur  eine  ungewisse  Ungeschicklichkeit  im  Gebrauche 
derselben.  Gar  nicht  so  selten  erzahlen  die  Eltern,  dass  die  Arme, 
die  jetzt  frei  sind,  friiher  betroffen  waren.  Eine  Mitbetheiligung 
der  Eumpfmuseulatur  wird  oft  erwiesen  durch  die  Abflachung  und  Ver- 
kiirzung  der  Oberflache  von  Thorax  und  Abdomen  im  Vergleiche  zu  der 
mehr  langlichen  und  abgerundeten  Form  des  Etickens.  Die  Wolbung  des 
Eiickens  verschwindet  zwar  theilweise,  wenn  der  Kranke  liegt,  aber  dafiir 
zeigt  sich  ein  hoherer  Grad  von  Muskelschwache  am  Eiicken,  wenn  er 
wieder  versucht  aufrecht  zu  sitzen." 

„Die  Muskeln  fiihlen  sich  derber  an,  als  dem  Alter  der  Kranken 
entspricht.  Die  Harnentleerung  erfolgt  in  manchen  Fallen  nur  selten,  und 
der  Stuhl  ist  verzogert,  entweder  in  Folge  einer  mangelhaften  Entwicklung 
der  willkiirlichen  Austreibung  oder  wegen  Miterkrankung  der  Sphincteren. 
Auch  die  Sprachmuskeln  zeigen  sich  gewohnlich  ergriffen,  und  die  Sprach- 
storung  variirt  von  einer  blossen  Undeutlichkeit  in  der  Aussprache  ein- 
zelner  Buchstaben  bis  zum  volligen  Verlust  der  articulirten  Sprache.  Manch- 
mal  ist  das  Sprechen  nur  schwerfallig  und  verlangsamt  wie  auch  alle 
anderen  Willensacte,  so  dass  uns  der  Kranke  —  Kind  oder  Erwachsener 
—  an  ein  tardigrades  Siiugethier  gemahnt.  Anderemale  ist  die  Sprache 
nervos,  iiberhastet  oder  stotternd.  Das  Schlucken  ist  oft  wahrend  der  ersten 
Lebensraonate  ersehwert,  und  es  dauert  lange,  bis  der  Speichel  in  den 
Eachen  aufgenommen  wird,  anstatt  zum  Munde  herauszufliessen.  Die 
geistigen  Functionen  sind  manchmai  ganz  ungestort,  aber  in  der  iiber- 
grossen  Mehrheit  der  Falle  findet  sich  geistige  Schwachung  von  dem 
leichtesten  Grade  an,  den  die  Eltern  nicht  zugestehen  wollen,  bis  zur 
voUkommenen  Idiotie.  Die  organischen  Functionen  vollziehen  sich  regel- 
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rccht  bis  vielleicht  auf  die  Warmebildung,  denn  die  iiiedrigere  Haut- 
teinperatur,  die  man  in  spateren  Jahren  bei  solchen  Kranken  findet,  ist 
vielleicht  eher  die  Folge  des  Ausfalles  an  Muskelthatigkeit.  Der  Korper 
ist  oft  zart,  aber  nie  atrophisch,  der  ErniihruDgszustand  im  Gegentheile 
nieist  ein  recht  guter.  Der  Appetit  ist  .befriedigend;  man  bekommt  oft  zu 
horen,  dass  das  Kind  das  gesiindeste  in  der  Famiiie  ist.  Das  Leben  des 
Kindes  scheint  in  den  ersten  Wochen  haufig  in  Frage  gestellt  zu  sein, 
aueh  die  vegetativen  Functionen  versagen  anfangs,  vielleicht  auch  darum, 
weil  die  Mutter  in  Folge  der  vorzeitigen  oder  schwierigen  Geburt  nieht 
im  Stande  ist,  dem  Kinde  die  Nahrung  zur  Verfiigung  zu  stellen,  die  es 
braucht,  um  sich  von  der  Beschadigung  bei  der  Geburt  zu  erholen.  In 
der  Mehrzahl  der  Falle  tritt  aber,  wenn  erst  das  vegetative  Leben  in 
Ordnung  ist,  eine  stetige,  wenn  aueh  langsame  Besserung  der  aninialischen 
Functionen  ein.  Einige  Falle  zeigen  in  den  ersten  Tagen  nach  der  Geburt 
deutliche  krampfhafte  Zuckungen  im  Gesicht  und  an  den  Gliedern,  offen- 
kundige  oder  stille  Fraisen,  Opisthotonus  oder  Stimmritzenkrampf.  Bei 
vielen  Kindern  beginnt  die  permanente  Starre  der  Muskeln  gleich  nach 
der  Geburt  oder  wird  sofort  bemerkt,  bei  anderen  entgeht  sie  der  Beob- 
achtung,  bis  mehrere  Wochen  oder  Monate  verstrichen  sind.  Man  hort 
oft,,  dass  die  Glieder  des  Kindes  anfangs  nur  sehr  schwach  waren,  wie 
das  Kind  im  Ganzen,  und  kann  sich  erklaren,  dass  ihrem  Zustande  keine 
besondere  Aufmerksamkeit  geschenkt  wurde,  so  lange  sich  die  Umgebung 
nur  fiir  die  Frage  der  Lebensfahigkeit  des  Kindes  interessirte.  Hie  und  da 
erfahrt  man,  dass  der  Zustand  der  Extremitaten  zunachst  als  wirkliche 
Lahmung  erkannt  wurde,  wahrend  die  Muskelstarre  erst  spater  hinzutrat." 

„Gewohnlich  merkt  die  Person,  die  das  Kind  wartet,  im  dritten  oder 
vierten  Monate,  dass  das  Kind  die  Kniee  niemals  ganz  streckt,  dass  man 
Sehwierigkeiten  hat,  die  Kniee  niederzudriicken  oder  von  einander  zu 
bringen,  das  Kind  zu  waschen  und  anzuziehen,  und  dass  es  seine  Hande 
nicht  ordentlich  gebraucht." 

„In  leichteren  Fallen  merkt  man  nichts  bis  zur  Zeit,  in  der  das  Kind 
beginnen  soil  zu  gehen.  Die  Arme  erholen  sich  von  diesem  Zustande 
fruher  als  die  Beine.  Der  Rumpf  wird  manehmal  so  steif  gehalten,  dass 
man  das  Kind  auf  dem  Schosse  der  Wiirterin  umdrehen  kann,  als  ob  es 
„aus  einem  Stueke  ware".  Gelegentlich  trifft  man  auf  Kinder,  die  den 
Kopf  nach  rtickwarts  gezogen  tragen.  Wo  Convulsionen  oder  „stille" 
Fraisen  vorhanden  waren,  legt  man  die  Starre  gewohnlich  diesen  zur 
Last.  In  vielen  Fallen  sind  aber  Convulsionen  nie  vorgefallen. 
Wenn  sich  das  Kind  der  Zeit  nahert,  in  welcher  es  seine  ersten  Steh- 
und  Gehversuche  machen  sollte,  bemerkt  man,  dass  es  seine  Glieder  nicht 
gebraucht,  oder  dass  es  nicht  anders  steht  als  auf  den  Zehenspitzen,  oder 
dass  es  eine  Neigung  hat,  die  Fusse  beim  Stehen  zu  kreuzen.  Selbst  Kinder, 


Geschichte  und  Literatur  der  diplegisclien  Oercbralliihmung. 


23 


die  nur  an  einem  leicbten  Grade  der  Krankheit  leiden,  gehen  selten  alleiQ 
vor  dem  vollendeten  dritten  oder  vierten  Jahr;  manehe  sind  um  diese 
Lebenszeit  noch  nicht  im  Stande,  sich  allein  vom  Boden  zu  erheben,  und 
viele  Kinder  baben  es  bis  zur  Pubertiit  nocb  zu  keinem  ertraglicben  Gang 
gebracbt.  Wenn  der  Arzt  diese  Fiille  untersucbt,  findet  er,  dass  die  Fuss- 
sohlen  nicbt  ordentlicb  den  Boden  beriibren  wollen,  dass  die  Kniee  bestandig 
gebeugt  und  nacb  innen  gewendet  bleiben.  Beim  Geben  fallt  die  Unfabig- 
keit  auf,  den  Korper  in  aufrecbter  Stellung  im  Gleicbgewicbte  zu  erbalten. 
Sejbst  in  den  Fallen  von  gunstigstem  Yerlauf  bleibt  der  Gang  aucb  beim 
Erwacbsenen  unsicber  und  spastiscb,  die  Kniee,  die  bei  jedem  Sehritt 
gewaltsam  aneinander  reiben,  erweisen  sicb  als  ein  grosses  Hinderniss  fur 
die  Fortbewegung. " 

„In  mancben  Fallen  erinnert  das  Krankbeitsbild  deutlieb 
an  eine  scbwere  Cborea.  Icb  glaube,  dass  viele  Falle,  die  von 
den  Autoren  als  eongenitale  Cborea  bezeiebnet  werden,  dem 
bier  von  mir  bescbriebenen  Leiden  angeboren." 

Wenn  wir  nocb  eine  spater  (S.  313)  folgende  Bemerkung  Little's 
binzunebmen,  die  icb  ihrem  Wortlaute  nacb  abscbreibe:  „Wben  we  con- 
sider tbe  intimate  patbological  connection  between  spasm  and  paralysis  it 
is  remarkable  tbat  tbese  cases  of  spastic  rigidity  from  asphyxia  at  birtb 
do  not  offer  a  decided  combination  of  spasm  and  paralysis  sucb 
as  is  observed  after  ordinary  cerebro-spinal  disease,  in  Cbildbood,"  so  baben 
wir  eine  Bescbreibung  der  allgemeinen  Starre  vor  uns,  welcbe  nicht  nur 
so  vollstandig  ist,  dass  seither  wenig  zu  ibr  binzukommen  konute,  sondern 
die  aucb  als  correcter  gelten  muss  als  die  meisten  spater  entworfenen. 
Die  allgemeine  Starre  ist  also  ein  Zustand,  der  nicbt  ohne  Weiteres  mit 
einer  doppelseitigen  Labmung  zusammengeworfen  werden  darf,  der  sicb 
im  Gegentlieile  auszeichnet  durcb  ein  sebr  auffalliges  Ueberwiegen  des 
Momentes  der  Muskelspannung  iiber  das  der  Labmung  und  ferner  durcb 
eine  Beeintracbtigung  des  Willenseinflusses  (wir  wiirden  sagen :  des 
Gehirneinflusses)  auf  die  starren  Glieder,  so  dass  das  Kind,  wenn  iiber- 
haupt,  erst  sebr  spat  die  Hiinde  ricbtig  gebrauchen,  das  Gleicbgewicbt 
beim  Sitzen,  Steben  und  Gehen  erbalten  lernt  und  eine  Hemmung  in  der 
Entwicklung  seiner  Spracbe  und  seiner  Intelligenz  erkennen  lasst.  ^) 

Es  ist  auffiillig,  dass  trotz  dieser  ausgezeiehneten  Beschreibung  Little's  gerade 
in  der  anglo-araerikanischen  Literatur  ein  Untersehied  zwiselien  allgemeiner  Starre  und 
doppelseitiger  Cerebrallahmung  nicht  gemaeht,  ja  das  ganze  Problem,  ob  diese  beiden 
Pormen  zu  trennen  oder  zu  vereinigen  sind,  iiberhaiipt  nicht  beriihrt  wurde.  Dieser 
Mangel  ist  sowohl  der  Darstelliing  des  Sachverhaltes  als  der  Orientirung  des  Studiren- 
den  reeht  abtriiglicli.  Die  deutseh-franzosischen  Autoren  machten  sich  einer  anderen 
Verkennung  des  Little'schen  Standpunktes  schuldig,  indem  sie  die  Fiiden,  die  in 
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Die  Stellen  in  dor  Schildcrung  Little's,  welche  icii  durch  den 
Druck  hervorgehoben  liabe,  leiten  indes.s  bereits  iiber  den  Typus  der 
allgeraeinen  Starre  hinaus.  Wir  lioren,  dass  ganz  allgemein  die  Arme 
weniger  betroffen  sind  und  sich  IrQlier  erliolen  als  die  Beine,  dass 
die  Eltern  gelegentlich  berichten,  die  Arme  seien  anfangs  starr  und 
iinbrauchbar  gewesen,  wiihrend  sie  sich  bei  der  Untersucliung  frei  er- 
weisen.  Das  Krankiieitsbild,  das  uns  dann  eriibrigt,  fuhren  wir  als  den 
zweiten  Typus  der  cerebralen  Diplegien,  als  „paraplegische  Starre",  auf; 
wir  werden  ihm  spater  unter  dem  Namen  der  „sf)astischen  Spinal- 
paralyse"  der  Kinder  begegnen,  sind  aber  durch  die  Benierkungen 
Little's  schon  jetzt  davor  gewarnt,  die  paraplegische  Starre  nicht  allzu 
scharf  von  der  allgemeinen  Starre  zu  sondern.  Endlich  eroffnet  die  letzt- 
citirte  Bemerkung  Little's  einen  Ausblick  auf  einen  neuen  Krankheits- 
typus,  der  trotz  seiner  abweichenden  Erscheinung  mit  der  allgemeinen 
Starre  verwandt  sein  diirfte,  niimlich  auf  die  allgemeine  Chorea. 

In  der  iibergrossen  Mehrheit  der  von  Little  beobachteten  Falle, 
die  wir  heute  als  „allgemeine"  imd  „ paraplegische  Starre"  und  als  „all- 
gemeine  Chorea"  bezeichnen,  liessen  sich  nun  Abnormitaten  des  Geburts- 
actes  naehweisen,  in  denen  Little  das  atiologische  Moment  der  Erkrankung 
erkennt,  namlich:  „abnorme  Geburtslagen,  schwierige  Entbindung  in  Folge 
von  Unnachgiebigkeit  der  mutterlichen  Wage,  instrumentelle  Eingriffe  bei 
der  Geburt,  Wendungen,  Steisslage,  Frtihgeburt  und  Vorfall  der  Nabel- 
schnur"  (S.  298).  Dazu  kamen  noch  einige  Palle,  in  denen  das  Kind  bei 
einer  vernachlassigten  Geburt  in  Erstickungsgefahr  durch  die  Secretionen 
Oder  unter  den  Kleidern  der  Mutter  gerieth.  In  einigen  der  angefiihrten 
Bedingungen  mochte  es  sich  nach  Little  urn  die  Einwirkimg  mechani- 
scher  Gewalt  auf  den  Kopf  gehandelt  haben,  fiir  die  bei  weitem  grossere 
Anzahl  aber  ergab  sich  als  alien  diesen  Umstanden  gemeinsames  Moment 
die  Unterbrechung  des  Placentarkreislaufes,  ehe  die  Lungenathmung  als 
Ersatz  desselben  ermoglicht  war,  die  Asphyxia  neonatorum,  fiir  welche 
zumeist  der  Scheintod  des  von  der  Mutter  losgelosten  Kindes  Zeugniss 
ablegte. 

Man  kann  diese  Aetiologie  im  Verhaltnisse  zu  ihrer  Wirkung  aber 
erst  richtig  beurtheilen,  wenn  man  sich  zwei  weitere  Benierkungen 
Little's  vor  Augen  halt.  Die  eine  sagt  aus,  was  die  alltilgliche  Erfahrung 

Little's  Darstellung  von  der  Starre  ziir  Liihrnnng  I'iibren,  ganz  iibersalien.  Sie  wundorn 
sich  z.  B.  dariiber,  dass  Little  als  der  Einzige  „halbseitige  Starre"  besehrieben  babe, 
die  seitdem  nicbt  wieder  aufgefnnden  wurde.  Little's  „Hemiplegic  Spasmopnrah/sis" 
ist  aber  einfaeh  eine  spastische  Hemiplegie.  Wiihrend  diese  Autoren  sich  mit  der  Difte- 
rentialdiagnose  der  allgemeinen  Starre  von  der  „eerebralen  Kinderliihmung-'  abmiihen, 
beriifen  sie  sich  bei  der  Brorterung  der  ersteren  z.  B.  auf  Sectionsbefunde,  die  der  letzteren 
zugehoren. 
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bestatigt,  dass  die  grosse  Mehrlieit  scheintodt  geborener  Kinder,  die  dureb 
den  Arzt  rascli  zum  Leben  erweckt  werden,  ohne  Schaden  davonkoramen 
(recoTer  unharmed  from  that  condition,  S.  295).  Die  zweite  Beraerkung  findet 
sich  wohl  nieht  ausdriicklieh  bei  unserem  Autor;  man  ist  aber  genothigt, 
sie  aiis  seiner  Darstelhmg  zu  entnehmen,  wenn  er  in  seiner  Sammlung 
sehliesslieh  Falle  aufweist,  welche  dasselbe  Krankheitsbild  zeigen,  bei 
denen  aber  keines  der  oben  angefiihrten  atiologischen  Momente  zu  er- 
kennen  ist  (Cases  suspected  to  be  from  Asphyxia  neonatorum  S.  333). 
Das  Verhaltniss  zwischen  Asphyxia  neonatorum  und  allgemeiner  Starre 
ist  demnach  nach  keiner  Eichtung  ein  ausschliessliches.  Die  Asphyxie 
erzeugt  nieht  immer  eine  allgerneine  Starre,  sondern  bleibt  in  der  Mehr- 
heit  der  Falle  unschadlich;  die  allgemeine  Starre  ist  nieht  jedesmal  von 
Asphyxie  abzuleiten,  sondern  man  darf  andere,  vielleicht  intrauterine,  Ur- 
sachen  vermuthen,  welche  das  Krankheitsbild  fur  sieh  allein  oder  viel- 
leicht unter  Mithilfe  der  bei  der  Geburt  einwirkenden  Schadlichkeiten 
erzeugen  konnen.  Was  die  nach  der  Geburt  v^irkenden  Krankheitsursachen 
betrifft,  so  berichtet  Little,  dass  er  nur  in  einem  einzigen  Falle  eine 
allgemeine  Starre  auf  extrauterine  Erkrankung  zuriickfiihren  konnte. 

Unter  den  extrauterin  wirksamen  Krankheitsursachen  sind  nach 
Little  die  Oonvulsionen  des  kindlichen  Alters  nieht  mitzuzahlen.  Er 
bemerkt  —  wie  ich  glaube,  ganz  mit  Eecht  —  „It  will  be  borne  in 
mind,  that  convulsions  at  birth  or  subsequently  to  it,  are  but  a 
symptom  of  lesion  of  nervous  centre,  and  that  we  cannot  refer 
one  symptom  of  disorder  of  the  nervous  system  to  another 
symptom  of  the  kind"  (S.  305).  Freud  hat  in  der  „Klinischen  Studie" 
mit  0.  Rie  den  namlichen  Standpunkt  gegen  Osier  und  Sachs  ver- 
treten,  welche  die  Oonvulsionen,  respective  den  epileptischen  Anfall,  unter 
der  Aetiologie  der  cerebralen  Kinderlahmung  angefiihrt  haben. 

Von  der  pathologischen  Anatomie  der  allgemeinen  Starre  wusste 
Little,  dass  es  in  Folge  der  unterbrochenen  Placentarathmung  zu  An- 
fiillung  aller  venosen  Bahnen  im  Nervensystem,  zu  capillaren  Apoplexien 
und  zu  grosseren  Blutaustritten  an  den  serosen  Oberfliichen  kommt. 

Diese  Veranderungen  fuhren  wahrscheinlich  zur  Atrophic  des  von 
der  Blutung  betroffenen  Nervengewebes.  Da  aber  solche  oberflachliche 
Blutaustritte  bei  asphyktisch  gcborenen  und  todtgebliebenen  Kindern  am 
constantesten  an  den  Riickenmarkshullen  gefunden  werden,  so  wax  Little 
auch  geneigt  „a  state  of  chronic  meningitis,  with  effusion,  or  of  chronic 
meningeal  hyperaemia  or  congestion,  or  a  certain  amount  of  chronic 
myelitis",  fiir  die  Muskelrigiditat  verantwortlich  zu  machen.  Die  Intelligenz- 
storung  allerdings  leitete  er  von  der  Schadigung  der  Gehirnoberflache  ab. 
Die  allgemeine  Starre  war  also  fur  ihn  ein  Leiden  mit  cerebrospinaler 
Localisation. 
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Auf  die  Sammlung  voii  G3  Krankheitsfiillen,  welche  der  hier  analy- 
sirten  Abhandlung  Little's  angehiingt  ist,  werde  ich  in  der  Folge  aoch 
ofter  zuruckkommen.  Es  ist  vielieicht  interessant,  dass  wir  die  grossere 
Anzalil  dieser  Palle  heute  als  „paraplegisclie",  nicht  als  .allgemeine 
Starre"  bezeichrien  miissen.  In  einigen  der  Falle  Little's,  die  mit 
„Spasmoparalysis"  bezeichnet  sind,  tritt  eine  bisher  wenig  erwahnte 
Complication  der  Starre  hervor,  welche  zur  „bilateralen  spastisehen  Oere- 
bralliihmung",  dein  bis  jetzt  bei  Little  nicht  erwiiLnten  Typus  der  cere- 
bralen  Diplegien,  hiniiberleitet. 

Ich  verlasse  nun  die  Arbeit  Little's,  indem  ich  noch  bemerke,  dass 
fast  sammtliche  Gesichtspunkte  dieses  Autors  durch  Freud  wieder  zur 
Geltung  gebracht  worden  sind,  und  verfolge  die  Geschichte  der  erwahnten 
klinischen  Typen  weiter,  insoferne  sie  sich  fiir  jeden  gesondert  darstellen 
lasst.  Es  waren  wiederum  Chirurgen,  die  sich  mit  unserem  Krankheits- 
bild  beschaftigten,  Adams  (1886),  dessen  Buch  iiber  den  Klumpfuss  ich 
mir  nicht  verschaffen  konnte,  Strohmeier  (1864),  Busch  (1866),  spater 
Maydl  und  Eupprecht  (1881),  aus  dessen  werthvoller  Arbeit  eine 
Steigerung  des  arztlichen  Interesses  fiir  diese  Erkrankung  resultirte.  Die 
Chirurgen  fanden  sich  zur  Beriicksichtigung  der  allgemeinen  Starre  durch 
den  Umstand  angezogen,  dass  hier  die  ausgebreiteten  Muskelspannungen 
ohne  viel  Beimengung  von  Lahmung  ein  erfolgreiches  therapeutisches 
Eingreifen  mittelst  Sehnendurchschneidung  und  Orthopiidie  ermoglichten. 
Die  theoretische  Kenntniss  der  allgemeinen  Starre  gewann  aber  nicht 
viel  dabei,  und  ihr  Zusammenhang  mit  den  halbseitigen  Lahmungsformen, 
die  sich  dieser  Therapie  unzuganglich  zeigten,  wurde  hiebei  nur  gelockert. 
Die  wiehtigste  Forderung  erfuhr  unsere  Kenntniss  der  Little'schen  Krauk- 
heit  durch  die  bereits  bei  der  Aetiologie  der  hemiplegischen  Formen 
gewiirdigte  Arbeit  von  Sarah  Mae  Nutt  (1885),  welche  bei  einem 
schweren  Falle  Sklerose  der  Hirnwindungen  als  anatomische  Ursaehe 
aufdeckte  und  es  wahrscheinlich  machte,  dass  diese  Endveriinderung  der 
Ausgaug  einer  beim  Geburtsacte  erfolgten  Meningealblutung  sei.  Die  Ab- 
handlung Mac  Nutt's  tragt  die  bezeichnende  Ueberschrift :  ..Double 
infantile  spasti-c  hemiplegia,  with  the  report  of  a  case."  Von  ihr 
an  gilt  die  allgemeine  Starre  als  Cerebralerkrankung,  ihre  Geschichte 
lauft  in  den  Arbeiten  von  Eoss,  Osier,  Sachs-Peterson  u.  A.  mit 
der  der  halbseitigen  Cerebralliihrnung  der  Kinder  zusammen,  gleichzeitig 
aber  droht  dem  Typus  der  „ allgemeinen  Starre"  die  Gefahr,  mit  dem 
Typus  der  „doppelseitigen  Cerebrallahmung"  vermengt  zu  werden.  Die 
Frage  naeh  dem  Verhaltniss  dieser  beiden  Typen  der  cerebralen  Diplegien, 
klarer  erkannt  von  deutschen  und  franzosischen  Autoren  als  von  englischen, 
war  und  ist  noch  heute  eine  von  denen,  iiber  deren  Losung  die  ver- 
schiedensten  Meinungen  laut  geworden  sind. 
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Ehe  ich  aber  das  Verhaltniss  von  „allgemeiner  Starre"  (Little'scher 
Krankheit)  und  von  doppelseitiger  spastischer  Hemiplegie  weiter  behandle, 
will  ich  die  Gescliichte  eines  anderen  Typus  der  cerebralen  Diplegien 
verfolgen,  welche  mehrere  inter essante  Momente  in  der  Eiickschau  bietet. 

Wie  wir  gehort  haben,  hatte  Little  jene  Falle,  in  denen  die  Krank- 
heit ausschliesslich  oder  hauptsachlich  an  den  unteren  Extremitaten  her- 
vortrat,  von  seiner  „allgemeinen  Starre"  nicht  getrennt.  Auch  v.  Heine 
(1860),  der  Begriinder  unserer  Kenntnisse  von  der  spinalen  und  cere- 
braleji  Kinderlahmung,  widmet  einen  Abschnitt  seines  Buehes  der  „  Para- 
plegia cerehralis  spastica'',  welcher  mit  den  Worten  beginnt:  „Es  kommt 
im  Kindesalter  auch  eine  Form  von  spastischer  Paralyse  der  beiden 
unteren  Extremitaten  vor,  die  sich  gleichfalls  unter  den  Erscheinungen 
von  Hirnaffection  ausbildet."  Dass  v.  Heine's  Falle  mit  unserer  allgemeinen 
Starre  identisch  sind,  geht  aus  der  weiteren  Bemerkung  hervor,  „dass 
sich  mit  der  Paralyse  der  unteren  Extremitaten  nicht  selten  paralytische 
Schwache  und  spastische  Contracturen  der  einen  oder  beiden  oberen  ver- 
binden".  Der  Beschreibung  v.  Heine's  kann  man  im  Allgemeinen  vor- 
werfen,  dass  sie  Hypertonic  von  Lahmung  nicht  zu  trennen  bestrebt  ist; 
ein  Theil  seiner  Falle  mag  daher  heute  eher  als  „doppelseitige  Cerebral- 
lahmung" bezeichnet  werden,  zumal  da  sie  meist  auf  extrauterine  Er- 
ki-ankung  anstatt  auf  Trauma  und  Axphyxie  bei  der  Geburt  zuriickgehen. 
Indess  ist  auch  manche  reine  „paraplegische  Starre"  darunter. 

Die  Kenntniss  einer  spastischen  Paraplegic  von  cerebraler  Natur 
findet  sich  auch  bei  Benedikt  (1874),  dessen  darauf  bezughche  Aeusserung 
aus  der  „Nervenpathologie  und  Elektrotherapie"  im  vorigen  Abschnitt 
angefiihrt  ist.  Nun  machte  sich  aber  ein  Einfluss  aus  der  Neuropathologie 
des  Erwachsenen  geltend  und  vermochte  es  fiir  eine  Zeit,  die  paraplegischen 
Formen  der  Gliederstarre  von  der  allgemeinen  Starre  abzusondern  und  in 
eine  weit  entlegene  Kategorie  zu  verschlagen. 

Dieser  Einfluss  kam  von  den  bekannten  Arbeiten  von  Erb  und 
Charcot  tiber  die  spastische  Tabes,  fiir  welche  Erb  eine  Sklerose  der 
Seitenstriinge  als  anatomische  Begriindung  postulirte,  wahrend  Charcot, 
ohne  der  Localisation  zu  widersprechen,  die  klinische  Einheit  des  Bildes 
der  spastischen  Tabes  noch  in  Frage  stellte.  Erb  war  es  selbst  (1877), 
der  die  paraplegische  Starre  der  Kinder  zuerst  mit  der  Tabes  spastica 
der  Erwachsenen  identificirte  und  drei  Beispiele  von  der  also  fiir  selten 
gehaltenen  Affection  der  Kinder  mittheilte.  Wenigstens  der  erste  dieser 
Falle  entsprach  einer  reinen  und  typischen  paraplegischen  Starre  nach 
Fruhgeburt,  die  beiden  anderen  selteneren  paraplegischen  Formen.  In  den 
„Ler;ons  sur  les  localisations  dans  les  maladies  du  cerveau  et  de  la  moelle 
epiniere",  T.  IV  der  „Oeuvres  completes"  von  Charcot,  ist  unverkennbar 
unsere  paraplegische  Starre  als  eine  Form  der  Tabes  spasmodique  ange- 
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fuhrt,  der  Zusamiiienliang  mit  der  Little'sehen  Erkrankung  ist  hier  ganz 
gelost.  ,,Jarnais,  je  le  repete",  sagt  Charcot,  „on  n'a  constate  d'accidents 
eephaliques."  Auf  die  Vermuthung,  dass  Fruhgeburt  hier  das  ursachliche 
Moment  sei,  geht  Charcot  nicht  ein,  dagegen  deutet  er  darauf  hin, 
dass  das  Pyraraidenbiindel  zu  der  Zeit,  da  sieh  die  Krankheit  zeige,  erst 
in  Entwicklimg  begriffen  sei,  und  dieses  Verhaltniss  moge  unter  gewissen 
Bedingiingen  die  Entstehung  einer  entziindliehen  Lasion  in  demselben 
begtinstigen. 

Indess  konnte  die  Beziehung  der  „spastischen  Spinalparalyse  bei  Kin- 
dern",  wie  sie  fortan  hiess,  zur  Little'sehen  Erkrankung  nicht  lange  un- 
bemerkt  bleiben.  Es  war  Seeligmtiller,  der  1879  in  einer  umfassenden 
Behandlung  der  Lahmungen  im  Kindesalter  bei  den  ,,spastischen  Spinalpara- 
lysen",  von  denen  er  eine  Erb'sche  Form  ohne  Atrophic  und  eine  atro- 
phische  Form  (die  amyotrophisehe  Lateralsklerose  Charcot's)  unterschied, 
zu  welchen  er  als  dritte  Form  die  Thorn  sen 'sehe  Erkrankimg  hinzufiigte, 
—  es  war  Seeligmtiller,  sage  ich,  der  wieder  an  Little  ankniipfte,  das 
atiologische  Moment  der  Fruhgeburt  gelten  liess,  im  Widerspruch  zu 
Erb  betonte,  dass  auch  die  Arme  dabei  nicht  immer  frei  von  Starre 
seien,  und  im  Widerspruch  zu  Charcot  Schwachsinn  und  Strabismus 
als  haufige  cerebrale  Complication  en  der  spastischen  Spinalparalyse  hervor- 
hob.  Er  schien  geneigt,  neben  der  rein  spinalen  eine  .^cerebrospinale" 
Form  der  Erla-ankung  gelten  zu  lassen. 

Auf  demselben  Standpnnkt  steht  denn  auch  die  Ziiricher  Dissertation 
von  Naef  (1885)  liber  die  ,,spastische  Spinalparalyse  im  Kindesalter". 
Sie  kermt  rein  spinale  spastische  Paralysen,  fiir  deren  Aetiologie  Naef 
die  wichtige  Thatsache  eruirt,  dass  zwei  Fiinftel  oder,  wenn  man  strenger 
sondert,  neun  Zehntel  aller  Falle  Fruhgeburten  betreffen,  und  zweitens 
„die  spastischen  Spinalparalysen  complicirt  mit  Hirnsymptomen",  in  deren 
Aetiologie  die  schwere  Geburt  mit  Asphyxie  die  Hauptrolle  spielt.  Von 
diesen  cerebrospinalen  Formen  meint  er:  „Gehirn  und  Riickenmark  seien 
bei  ihneu  in  gleieliem  Grade  beschadigt."  Die  Eiickkehr  zur  alteren  Auf- 
fassung  dieser  Formen  bereitet  sich  aber  durch  die  weitere  Bemerkung 
vor:  „yielleicht  ist  die  Affection  des  Gehirns  in  manchen,  moglicher- 
weise  in  alien  jenen  Fallen  das  Primare  und  diejeuige  der  Medtilla  spinalis 
nur  secundarer  Natur.  Dann  hatten  wir  es,  im  Grunde  genommen,  mit 
cerebralen  spastischen  Lahmungen  zu  thun." 

Wenn  Naef  sich  wenigstens  theilweise  von  der  spinalen  Auffassung 
der  in  Eede  stehenden  Formen  abwandte,  so  lag  dies  daran,  dass  unter- 
dess  der  Glanz  der  Tabes  spastica  etwas  verblasst  war.  Dafur  hatten 
Flechsig's  Entdeckungen  iiber  die  Sonderung  der  Euckenmarksstrange 
durch  die  Markentwicklung  und  iiber  die  Verspatung  der  letzteren  in  den 
Pyramidenbahnen  die  allgemeine  Aufmerksamkeit  auf  sich  gezogen,  und 
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es  lag  nahe,  diese  neuen  Datcii  zur  Erklarung  der  angeborenen  Luhmungs- 
formen  im  Kiudesalter  zu  verwerthen. 

Naef  stand  bereits  unter  der  Einwirkung  einer  bedeutsaraen  Arbeit 
von  Boss,  welche  die  Meinung  aussprach,  dass  „eine  grosse  Zahl,  wenn 
nicht  alle  Falle"  von  spastisclier  Paraplegic  im  Kindesalter  von  Cerebral- 
erkrankungen  abzuleiteu  seien.  Diese  Auffassung  setzte  sich  nicht  etwa 
in  directen  Gegensatz  zu  Erb's  Lehre  von  der  Tabes  spastica,  sondern 
knupfte  vielinehr  an  dieselbe  an.  Erb  hatte  in  einer  zweiten  Arbeit  (in 
den  mir  nicht  zuganglichen  ,,Meniorabilien  aus  der  Praxis",  Heilbronn  1877) 
die  Termuthung  ausgesprochen,  die  paraplegische  Starre  riihre  von  einer 
Entwicklungshemmung  der  Pyramidenbiindel  her.  Nun  hatte  Flechsig 
das  Ausbleiben  der  Pjramidenentwicklung  bei  Anencephalen  constatirt, 
und  in  einigen  Fallen  von  porencephalischen  Defecten  der  Hirnrinde  war 
eine  unvollkommene  Ausbildung  der  Pyramiden  gefunden  worden:  Boss 
selbst  hatte  einen  von  ihm  beschriebenen  Fall  von  eongenitaler  allge- 
meiner  Starre  seciren  konnen  und  einen  bilateralen  porencephalischen 
Hirndefect  dabei  gefunden;  so  lag  es  ihm  nahe,  anzunehmen,  dass  auch 
in  den  Fallen  von  paraplegischer  Starre  die  postulirte  Verkilmmerung  der 
Pyramidenbiindel  von  einem  Hirndefect  herriihre.  Der  Umstand,  dass  die 
Kinder  mit  paraplegischer  Starre  meist  zu  friih  geboren  waren,  zu  einer 
Zeit,  da  die  Markentwicklung  der  Pyi'amidenbiindel  noch  nicht  abgeschlossen 
ist,  kam  der  Theorie  zu  Hilfe,  und  so  war  man  endhch  nach  einem  langen 
und  lehrreichen  Umweg  wieder  bei  der  Paraplegia  cerebralis  von  Benedikt 
und  V.  Heine  angelangt. 

Eoss  verfehlte  iibrigens  nicht,  auch  auf  die  klinischen  Grtinde  auf- 
merksam  zu  machen,  welche  eine  Vereinigung  der  „spastischen  Spinal- 
lahmung"  mit  der  allgemeinen  cerebralen  Starre  der  Kinder  forderten, 
auf  jene  Uebergangsformen ,  welche  bereits  Little  so  genau  bekannt 
waren.  Seit  Eoss  ist  auch  die  Zusammengehorigkeit  der  beiden  Formen 
wenigstens  von  deutschen  und  englischen  Forschern  nicht  wieder  in 
Frage  gestellt  worden.  Alle  folgenden  Autoren,  wie  Hadden,  Wolters, 
Osier,  Sachs,  Gowers,  Feer  u.  A.  liessen  die  friihere  „spastische  Spinal- 
paralyse  der  Kinder"  in  der  allgemeinen  cerebralen  Starre  aufgehen. 
Kurze  Zeit  schien  es  nun,  als  hatte  man  das  Eecht  erworbeu,  alle  Falle 
von  spastischer  Paraplegic  im  Kindesalter  als  Cerebralerkrankungen  auf- 
zufassen  und  mit  der,  ihrer  Localisation  nach  nicht  zweifelhaften,  all- 
gemeinen Starre  zu  vereinigen.  Indess  ist  „par  un  de  ces  revirements,  aux- 
quels  il  faut  toujours  s'attendre"  ')  die  Tales  spastica  in  der  Pathologie 
der  Erwachsenen  wieder  zu  Ehren  gekommen,  und  die  Arbeiten  von 
Striirapell,  Erb  u.  A.  haben  gegen  jeden  Zweifel  erwiesen,  dass  es 
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wenigstens  eine  familiare  Erkrankung  gibt,  welehe  sich  klinisch  durch 
eine  fast  reine  spastische  Paraplegie,  und  anatomisch  durch  isolirte  und 
systematische  Degeneration  der  Pyramid enlDiindel  oder  noch  anderer  langer 
spinaier  Balmen  charakterisirt.  Diese  Erkenntniss  Ubt  naturlich  ihren  Ein- 
fluss  auf  die  Auffassung  der  spinalen  Paraplegien  aus  und  nothigt  uns  — 
zumal  da  aueh  bei  Kindern  familiares  Vorkommen  von  spastischer  Para- 
plegic neuerdings  beobachtet  worden  ist  (Krafft-Ebing,  Souques)  — 
zuzugestehen,  dass  man  die  paraplegische  Starre  der  Kinder  nicht  mehr 
ausnahmslos  zur  „Infantilen  Oerebrallahmung"  stellen  darf.  Leider  fehlt 
es  auch  noch  an  einem  Sectionsbefund  bei  einer  uncomplieirten  infantilen 
paraplegisclien  Starre.  Fiir  die  grosste  Mehrzahl  der  Falle  von  para- 
plegischer  Starre  bleibt  jedoeh  die  Auffassung  als  Oerebralerkrankung  zu 
Eecht  bestehen,  und  ich  will  Mer  noch  die  klinischen  Momente  zusammen- 
stellen,  welche  zur  Vereinigung  von  allgemeiner  Starre  und  paraplegischer 
Starre  (spastischer  Spinalparalyse)  nothigen: 

1.  Man  findet  hier  wie  dort  dieselben  atiologischen  Momemte  der 
Friihgeburt  und  der  asphyktischen  Geburt. 

2.  Es  gibt  bei  der  paraplegischen  Starre  alle  Uebergange  von  spur- 
weiser  Betheiligung  der  Arme  bis  zum  voll  ausgepragten  Bilde  der  allge- 
meinen  Starre. 

3.  Man  beobachtet  gelegentlich  Falle,  die  sich  zunachst  als  allgemeine 
Starre  reprasentiren,  nach  Jahren  aber  die  charakteristischen  Symptome 
der  Starre  nur  an  den  Beinen  zeigen. 

4.  Es  finden  sich  mit  grosser  Haufigkeit  neben  den  reinen  Para- 
plegien (den  friiher  rein  spinalen  Formen)  solche  mit  unzweifelhaft  cere- 
bralen  Symtomen  wie  Schwachsinn,  Sprachstorungen  und  insbesondere 
Strabismus. 

Den  Mittelpunkt  in  der  Discussion  iiber  all  diese  heute  noch  schwe- 
benden  Fragen  bildet  die  Wiirdigung  des  Zustandes  der  Pyramidenbahnen, 
'  woriiber  bei  den  Autoren  vielfach  widersprechende  und  zum  Theil  un- 

annehmbare  Meinungen  aufzufinden  sind.  (Vgl.  weiter  unten.) 


Ich  kniipfe  jetzt  dort  an,  wo  ich  die  Behandlung  der  allgemeinen 
Starre  abgebrochen  habe,  bei  dem  Yerhaltnisse  der  letzteren  zur  bilate- 
ralen  spastischen  Hemiplegie,  dem  dritten  Typus  der  cerebralen  Diplegien. 
Wenn  man  versucht,  sich  das  Bild  einer  bilateralen  Hemiplegie  theoretisch 
zu  construiren,  so  wird  man  sich  zunachst  sagen  mussen,  dass  es  weit 
mehr  enthalten  diirfte,  als  was  sich  durch  die  Summirung  von  zwei  Hemi- 
plegien  ergibt.  Nach  ziemlich  allgeraein  anerkannten  Lehren  ruhrt  ja  die 
Beschriinkung  der  Lahmung  bei  einer  Hemiplegie  auf  die  untere  Gesichts- 
partie  und  die  Endglieder  von  Arm  und  Bein  von  der  ungleichmassigen 
doppelseitigen  Vertretung  beider  Korperhalften  in  den  Hemispharen  her. 
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Fiir  die  Innervation  des  Rumpfes  imd  der  anstossenden  Extremitaten- 
abschnitte  reicht  eben  die  Vertretung  dieser  Ttieile  in  der  gesiinden,  un- 
gekreuzten  Heinisphiire  noch  aus.  Sind  aber  beide  Hemispharen  des  Gross- 
liirnes  geschiidigt,  so  wird  gerade  dariim  das  Bild  der  Lahraung  Symptorae 
enthalten,  die  weder  bei  der  rechts-  noch  bei  der  linksseitigen  Hemiplegia 
gefiinden  werden,  und  unter  diesen  ist  die  Lahmung  der  Nackenmuskeln, 
der  Rumpfmuseulatur,  der  von  den  Hirnnerven  versorgten  Muskelapparate, 
und  die  grossere  Ausdehnung  der  Extremitiitenlahmung  wohl  zu  erwarten. 
Dagegen  ist  kein  Grund  vorhanden,  weshalb  die  bilaterale  Hemiplegie  in 
ihren' Hauptcharakteren  von  der  einseitigen  Lahmung  abweichen  sollte. 
Die  Arms  miissten  also  auch  bei  ersterer  starker  oder  mindestens  ebenso 
stark  betrolfen  sein  wie  die  Beine,  und  das  Verhaltniss  von  Lahmung 
und  Contractur  durfte  kein  anderes  sein,  als  vs^ir  es  bei  der  Hemiplegie 
gewohnt  sind,  dass  namlich  die  Lahmung  eine  Weile  ohne  Contractur 
besteht,  dass  sich  spater  Contractur  hinzugesellt,  dass  aber  doch  die 
Lahmimg  der  hervorstechendste  Zug  des  Bildes  verbleibt.  Zu  einem  Ueber- 
wiegen  der  Muskelspannung  tiber  die  Muskellahmung  gibt  das  Moment 
der  Bilateralitat  keinen  Anlass. 

Es  gibt  nun  Falle  in  der  Klinik,  welche  diesen  Erwartungen  ent- 
spreehen  und  demnach  den  Namen  einer  „bilateralen  Hemiplegie"  oder 
„bilateralen  spastischen  Cerebrallahmung"  vollauf  verdienen.  Die  Little- 
sche  Erkrankung  weicht  aber,  wie  vs^ir  wissen,  von  diesen  bilateralen 
Hemiplegien  in  zwei  wesentlichen  Stiieken  ab:  die  Arme  sind  bei  ihr 
weniger  betroflfen  als  die  Beine,  und  die  Erkrankung  aussert  sich  minder 
dureh  Lahmung  als  durch  Muskelspannung.  Es  entsteht  darum  die  Frage, 
ob  die  Little 'sche  Erkrankung  nicht  besser  von  der  bilateralen  Hemiplegie 
vollig  getrennt  werden  sollte,  und  wenn  man  sich  fiir  diese  Trennung  ent- 
scheidet,  ob  Uebergangsformen  a,nzuerkennen  sind,  oder  ob  die  beiden 
Krankheiten,  die  man  gesondert  hat,  auch  als  einander  vollig  fremde 
Affectionen  aufzufassen  sind. 

Verschiedene  Autoren  haben  zu  dieser  Frage  versehiedenartig  Stellung 
genommen.  Dejerine  z.  B.  (April  1892)  scheint  eine  scharfe  Scheidung 
ohne  Uebergange  und  eine  sichere  Differentialdiagnose  zu  vertreten.  Er 
differenzirt  die  Little'sche  Krankheit  gegen  die  Hemiplegie  cerebrale 
infantile  double,  wie  er  sie  im  nachsten  Absatz  von  der  multiplen  Skle- 
rose  unterscheidet.  „Cette  affection  est  done  bien  differente  de  la  maladie 
de  Little;  dans  I'une  il  y  a  une  paralysie  tres  prononcee,  avec  arret  de 
developpement  des  membres  et  des  muscles;  les  malades  sont  impotents 
parce  qu'ils  sont  atrophies  et  paralyses;  dans  I'autre  il  n'y  a  que  de  la 
contracture  sans  paraplegic  ni  arret  de  developpement:  les  malades  sont 
impotents  au  prorata  de  leur  contracture.  Dans  I'hemiplegie  double  enfin, 
les  bras  sont  plus  pris  que  les  jambes,  ce  qui  est  le  contraire  dans  la 
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raaladie  de  Little.  En  dehors  des  anamnestiques  ces  signes  suffisent, 
comrae  on  le  voit,  pour  differencier  les  deux  aflfections." 

Eingehender,  aber  audi  minder  sicher  aussert  sich  Feer,  dessen 
Baseler  Dissertation  (1890)  eine  der  besten  Darstellungen  der  allgemeinen 
Starre  enthalt: 

„Von  der  ,cerebralen  Kinderlahmung*  (Hemiplegia  spastica  in- 
fantilis, Polioencephalitis)  ist  die  Trennung  der  Halbseitigkeit  derselben 

wegen  meistens  sehr  leicht   Nun  hat  aber  Little  fQnf  halbseitige 

Falle  von  Muskelstarre  besehrieben  (nach  schwerer  und  operativer  Geburt), 
Kupprecht  einen  weiteren  (Tabelle  Nr.  12).  Andererseits  tritt  die  cere- 
brale  Kinderlahmung  haufig  latent,  ja  auch  congenital  auf,  nicht  selten 
nach  asphyktischer  oder  instrumenteller  Geburt.  Ferner  sind  einzelne 
Falle  von  doppelseitiger  cerebraler  Kinderlahmung  vorhanden,  wenn  sie 
auch  nicht  immer  als  solehe  bezeichnet  sind  ..." 

„Wahrend  der  geniale  v.  Heine  die  Aehnlichkeit  der  Gliederstarre 
und  der  cerebralen  Kinderlahmung  richtig  erkannte,  jene  als  Paraplegia 
spastica  infantilis,  diese  als  Hemiplegia  spastica  infantilis  bezeichnete, 
scheint  seither  diese  Aehnlichkeit  in  Deutschland  keine  Beachtung  mehr 
gefunden  zu  haben.  Und  doch  konnen  Falle  eintreten,  wo  die  Diflferential- 
diagnose  erhebliche  Schwierigkeiten  bietet,  ja  geradezu  unmoglich  wird." 

Obwohl  Feer  die  Schwierigkeit  der  Unterscheidung  anerkennt,  bleibt 
er  schliesslich  doch  bei  dem  Vorsatze  stehen,  die  beiden  Krankheiten 
scharf  zu  sondern: 

„Die  Frage  drangt  sich  auf,  ob  die  angeborene  Gliederstarre  nicht 
einfach  als  eine  doppelte  cerebrale  Kinderlahmung  sich  auffassen  lasst, 
wie  es  verschiedene  amerikanische  Schriftsteller  thun,  welche  die  Krank- 
heit  als  doppelte  spastisehe  Hemiplegie  bezeichnen,  sie  mit  der  cerebralen 
Kinderlahmung  abhandeln  imd  iiber  die  Differentialdiagnose  nichts  aus- 
sagen?  Dies  muss  im  Grossen  und  Ganzen  entschieden  verneint  werden, 
wie  die  Aetiologie,  das  klinisehe  Bild,  die  pathologische  Anatomie  be- 
weisen,  die  in  der  grossen  Mehrzahl  der  Fiille  die  Unterscheidung  (ab- 
gesehen  von  der  Halbseitigkeit,  respective  Doppelseitigkeit)  moglich 
machen."  

Er  schliesst  mdess  wiederum  mit  einer  Einschriinkung : 

„Allerdm.gs  muss  man  zugestehen,  dass  in  gewissen  seltenen  Fallen, 
besonders  congenitalen  Ursprunges,  eine  Trennung  vorlaufig  noch  un- 
moglich ist." 

Wenn  ich  nun  noch  wiederhole,  dass  die  anglo  -  amerikanischen 
Autoren  seit  Eoss  und  Mac  Nutt  die  Frage  der  Trennung  beider  Affec- 
tionen  uberhaupt  nicht  aufgeworfen  haben,  sondern  beide  als  .^Bilateral 
spastic  hemiplegia''  abhandeln,  so  glaube  ich  Widerspruche  genug  zu- 
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saramengestellt  zii  liaben,  um  meinen  Losungsversiich  in  der  Monographie 
iiber  cerebrale  Diplegien  zu  rechtfertigen. 

Es  wird  sicherlicli  gunstig  filr  die  englische  Auffassung  sein,  wenn 
sieh  einigermassen  zahlreich  Palle  nachweisen  lassen,  welche  die  Oharak- 
tere  von  allgemeiner  Starre  iind  bilateraler  Hemiplegie  in  wechselnder 
Miscbung  vereinigt  zeigen. 

Solcher  Fiille  gibt  es  nun  viele;  man  raochte  sagen,  sie  sind  zahl- 
reicher  als  die  beiden  Typen,  zwiscben  denen  sie  die  Uebergange  dar- 
stellen.  Scbon  Little  miisste  einzelne  seiner  Falle  als  „Spasmoparalysis" 
beze'ichnen;  es  war  docb  neben  der  Starre  die  Lahmung  nicbt  zu  uber- 
seben.  In  meiner  Saramlung  in  der  Monograpbie  findet  man  Falle  reicblich 
vertreten,  die  nur  als  Combination  von  allgemeiner  Starre  mit  einer  mebr 
Oder  minder  deutlicb  ausgepragten  Hemiplegie  bescbrieben  werden  konnen. 
Auch  Falle  von  paraplegiscber  Starre  mit  heraiplegischem  Verbalten  einer 
oberen  Estremitat  sind  nicbt  selten.  Zwar  wenn  sich  die  beiden  Affec- 
tionen  eombiniren  konnen,  beweist  dies  nocb  nicbt,  dass  sie  mit  einander 
identiscb  sind,  aber  es  kommt  doch  in  Betracbt,  dass  die  beiden  Cba- 
raktere,  welche  allgemeine  Starre  und  bilaterale  Hemiplegie  trennen,  sich 
bei  Betrachtung  einer  Reihe  von  Fallen  so  sehr  verwischen.  Ein  gewisses 
Mass  von  Lahmung  (d.  h.  von  Einschrankung  der  Bewegungsformen)  ist 
bei  der  allgemeinen  Starre  jedesmal  vorhanden ;  andererseits  ist  ein 
schwerer  Fall  dieser  Affection,  bei  dem  Arme  und  Beine  gleich  stark 
afficirt  sind,  von  einer  bilateral  en  Hemiplegie  kaura  zu  unterscheiden. 

Wenn  wir  uns  so  der  Auffassung  der  Englander  zuneigen,  so  konnen 
wir  die  berechtigten  Anspriiche  der  Anderen  docb  nicht  ohneweiters  zur 
Seite  drangen.  Wir  miissen  allgemeine  Starre  und  bilaterale  Hemiplegie 
als  zwei  Extreme  in  einer  continuirlichen  Reihe  von  Formen  gelten  lassen. 
Wir  werden  uns  in  dieser  Auffassung  allerdings  nur  dann  gesichert 
fiihlen,  wenn  wir  die  Bedingungen  nachweisen  konnen,  deren  Erfiillung 
die  allgemeine  Starre  als  Specialfall  der  cerebral  en  Diplegien  entstehen 
lasst.  Ich  hoffe,  dies  wird  bis  zu  einem  gewissen  Grade  gelingen ;  ein 
Versuch,  diese  Aufklarung  zu  erbringen.  ist  in  zwei  Arbeiten  von  Gowers 
(Birth  palsies)  und  Anton  gemaclit  worden. 

Der  etwa  auf  den  ersten  Blick  befremdende  Versuch,  die  Fiille  von 
„allgemeiner  congenitaler  Chorea  und  bilateraler  Athetose"  als  einen 
vierten  Typus  der  cerebralen  Diplegien  den  bisher  beschriebenen  anzu- 
reihen,  lasst  sich  rechtfertigen,  wenn  man  von  dem  Vorkommen  choreati- 
scher  Symptome  bei  den  hemiplegischen  Formen  ausgeht.  Eine  nicbt 
geringe  Anzahl  von  hemiplegischen  Cerebrallabmungen  bietet  nilmlich 
nach  kurzerer  oder  langerer  Zeit  das  Bild  einer  Hemichorea  (mit  gewissen 
klinischen  Besonderheiten);  in  dem  Masse,  als  die  Lahmung  zuruckgeht, 
treten  choreatischc  Spontanbewegungen  der  friiher  gelahmten  Glieder  in 
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den  Vordergrund,  so  dass  man  den  klinischen  Ablauf  in  zwei  Stadien 
eingetlieilt  iindet,  das  paralytische  Stadium  und  das  cboreatische,  das 
Stadium  der  Sp (it chorea  nach  einem  Terminus  von  Freud  und  Eie. 
Die  Chorea  hat  hier  gewissermassen  die  Liihmung  abgelost  oder  ver- 
drangt.  Nun  trifft  man  —  allerdings  weit  seltener  —  aueh  Fiille  an, 
welche  bei  sonst  unverkennbarer  Zugehcirigkeit  zur  Infantilen  Cerebral- 
lahmung  die  Eigenthumlichkeit  haben,  dass  sie  von  vorneherein  das  Biid 
des  zweiten  Stadiums  zeigen,  gleichsam  als  ob  sie  das  erste  Stadium  der 
Lahmuug  iibersprungen  batten.  Oulmont  hat  diese  Faile  als  „primare 
Hemiathetose"  beschrieben,  Freud  und  Eie  haben  dieselben  zur  Aufstellung 
ihrer  „choreatisehen  Parese"  als  eines  zweiten  Typus  der  hemiplegischen 
Cerebrallahmung  verwerthet. 

Indem  diese  Autoren  sich  hierbei  uber  den  symptomatischen  Unter- 
schied  cboreatischer  und  athetotischer  Bewegungen  hinwegsetzen,  folgen 
sie  dem  Urtheil  von  Charcot  u.  A.,  die  Athetose  sei  nur  eine  Varietat 
der  Chorea  und  in  keiner  wesentlichen  Beziehung  von  dieser  zu  trennen. 
Wer  so  viel  zugesteht,  wird  auch  den  nachfolgenden  Gedankengang  in 
Betreff  der  doppelseitigen  Chorea  und  Athetose  raitmachen  konnen:  diese 
Formen  seien  entweder  aufzufassen.  als  entstanden  durch  bilaterale  Ve'r- 
tretung  einer  Lahmung  durch  Athetose  oder  Chorea  —  analog  der  Friih- 
ehorea  von  Freud  und  Eie,  die  den  choreatischen  Paresen  zu  Grunde 
liegt,  —  oder  die  choreatischen  Symptome  entsprachen  der  Spatchorea 
hemiplegischer  Formen,  in  welchem  Falle  ein  rein  paralytisches  Stadium 
dem  endgiltigen  Bilde  vorhergegangen  sein  miisse.  Da  sich  ferner  alle 
Combinationen  zwischen  bilateraler  Athetose  (Chorea)  und  bilateraler 
spastischer  Lahmung  sowie  spastischer  Starre  nachweisen  lassen  und  die 
choreatischen  Formen  in  alien  anderen  Punkten  (besonders  in  der  Aeiio- 
logie)  mit  den  spastisch-paralytischen  zusaramentreffen,  erscheint  die  Auf- 
stellung des  vierten  Typus  der  eerebralen  Diplagien  voUauf  gerechtfertigt. 

Ein  kurzer  Ueberblick  iiber  die  Geschichte  der  in  Eede  stehenden 
Formen  (zunachst  der  bilateral  en  Athetose)  wu'd  zeigen,  wie  haufig  eine 
gleiche  oder  ahnliche  Auffassung  bereits  von  den  Autoren  vor  dem  Er- 
scheinen  der  „Monographie"  ausgesprochen  worden  ist.  ^)  Hammond 
hatte  1871  die  „ Athetosis"  in  die  Neuropathologie  eingeftihrt,  als  ob  er 
sie  fiir  ein  selbststandiges  Leiden  erklaren  wollte.  Seine  nachsten  Nach- 
folger  tibten  Kritik  an  dieser  Behauptung  und  durch  Beitriige  wie 
der  von  Eosenbach  (1876),  welcher  Athetose  bei  einer  Frau  im  Yer- 
laufe  einer  Tabes  beobachtete,  wurde  erwiesen,  dass  Athetose  em  viel- 
deutiges  Symptom  sei.    Charcot  stellte  die  halbseitige  Athetose  (1876) 


^)  Das  Polgcnde  in  Anlehnung  an  das  Mstorisclie  Oapitel  in  dem  Buchc  von 
A  u  d  r  y. 
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als  eine  klinisebe  Varietiit  der  postlieraiplegischen  Cliorea  bin  und  be- 
stimmte  fiir  beide  eine  engbegrenzte  Localisation.  Berubardt  und 
Gowers  pflicbteten  ibm  bei  (187G). 

Die  doppelseitige  Atbetose,  welcbe,  nebenbei  bemerkt,  ein  biiufigeres 
Vorkommniss  ist  als  die  einseitige,  sonderte  sich  bald  ftir  die  klinisebe 
Betracbtung  von  letzterer  ab  und  trat  wiederum  mit  dem  Ansprucbe  auf, 
eine  selbststandige  Erkrankung  darzustellen.  Zuerst  gesehab  dies  in  einer 
Arbeit  von  Clay  Sbaw  187o,  welcbe  den  Titel  fubrt:  „0n  Atbetosis  or 
Imbecility  witb  Ataxia-'.  Das  durcb  diesen  Titel  bescbriebene  Krankbeits- 
bild  batte  der  Autor  in  sieben  Fallen  beobacbtet,  welcbe  er  fur  die  Ver- 
treter  einer  gut  abgegrenzten  Gruppe  erklarte,  und  deren  Affection  er 
auf  die  niimlicbe,  wenngleicb  nocb  unbekannte,  Lasion  zuriiekfiibrte. 

Oulmont  unterscbeidet  1878  die  Hemiatbetose  von  der  Atbetose 
double  und  tbeilt  die  erstere  in  die  „ Hemiatbetose  symptomatique  d'une 
lesion  cerebrale"  und  die  „Heraiatbetose  primitive".  Da  er  die  Beziebung 
dieser  Formen  zur  „Atropbie  cerebrale"  (wie  bei  ibm  die  infantile  Cere- 
brallabmung  heisst)  wiederbolt  bervorbebt  und  da  seine  Eintbeilung  der 
Hemiatbetose  eigentlicli  sicb  voUkommen  mit  der  von  Freud  und  Eie  so 
benannten  ,.spastiscben  Parese  mit  Spiitcborea  '  und  „cboreatiscben  Parese" 
deckt,  so  ist  anzuerkennen,  dass  unser  gegenwartiger  Standpunkt  in  Be- 
treff  der  athetotiscber  Formen  eigentlicb  keinen  Fortscbritt  gegen  den 
Standpunkt  Oulmont's  darstellt.  Icb  kann  mir  es  darum  nicbt  versagen, 
Oulmont's  Satze  bier  im  Vollen  zu  citiren  (S.  98). 

„0n  comprendrait  diffieilement  I'atbetose  double,  et  le  lien  qui  la 
rattacbe  a  I'bemiatbetose  symptomatique,  si  I'bemiatbetose  primitive  n'eta- 
blissait  une  transition  naturelle  entre  les  deux  varietes.  On  se  rappelle 
en  effet,  que,  si  I'bemieboree  pent  dans  certains  cas  etre  le  premier  ou 
meme  le  seul  symptome  d'une  lesion  cerebrale,  de  meme  I'bemiathetose 
pent  quelquefois  etre  un  symptome  isole,  et  que  les  analogies  nombreuses 
qui  reunissent  les  varietes  d'hemicboree  et  d'bemiatbetose  postbemorrha- 
giques,  permettent  sans  trop  d'audace,  d  assimiler  egalement  I'bemieboree 
prae-bemorrbagique  et  I'atbetose  primitive." 

„0r  I'atbetose  double  a  cela  de  commun  avec  I'bemiatbetose  primi- 
tive, qu'elle  aussi  n'est  pas  precedee  des  signes  ordinaires  d'une  lesion 
cerebrale:  apoplexie,  bemiplegie  etc.  On  I'observe  cbez  des  sujets 
atteints  d'atropliie  cerebrale,  c'est  le  plus  grand  nombre,  et  cliez 
des  sujets  sains  d'esprit.  Obez  les  premiers  les  seuls  symptomes  remarques 
sont  une  fois  de  I'epilepsie,  une  autre  fois  une  faiblesse  musculaire  gene- 
rale;  cbez  les  seconds  il  n'y  a  rien." 

„Ne  peut-on  pas  admettre  pour  les  premiers  que  les  desordres 
diffus  de  I'atropbie  cerebrale  out  interesse  en  un  point  quelconque  de 
leur  trajet  le  faisceau  doiit  la  lesion  produit  I'atbetose,  et  que  par  un 
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mocaiiisiue  analogue  a  celui  de  rheraiathetose  primitive,  ils  n'ont  produit 
que  le  trouble  du  iiiouvement  sans  les  signes  d'une  lesion  en  foyer  du 
eerveau.  De  raeme  pour  les  seconds,  ne  peut-on,  les  eoraparant  aux 
ehoreiques  vulgaires,  sans  desordres  physiques  ni  intellectuels,  supposer 
qu'il  existe  peut-ctre  un  lien  anatomique  entre  cette  athetose  double 
simple  et  I'homiatlKitose  symptomatique?" 

Wenn  die  Zugehorigkeit  der  bilateralen  Athetose  zu  den  eerebralen 
Diplegien  nicht  schon  von  Oulmont  ab  als  abgeschlossene  Erkenntniss 
gegolten  hat,  so  findet  sich  hiefiir  eine  gute  Erkliirung  in  den  klinischen 
Oharakteren  des  Syndroms.  Die  bi laterals  Athetose  tritt  niimlich  in  einer 
grossen  Anzahl  von  Fallen  in  Lebensperioden  nach  der  Kindheit  auf, 
ja  man  kann  behaupten,  ihr  Beginn  erstrecke  sieh  in  fortlaufender  Eeihe 
von  der  eongenitalen  Bedingtheit  an  bis  iiber  das  vierzigste  Jahr.  Es  ist 
wirklich  misslich,  diese  Eeihe  fiir  die  Zweeke  der  Classification  entzwei 
zu  reissen.  Andererseits  hat  sich  der  Gedanke  der  Zusammengehorigkeit 
der  bilateralen  Athetose  mit  den  anderen  Typen  der  Diplegien  so  unab- 
weisbar  gezeigt,  dass  er  von  Oulmont  bis  zura  Verfasser  der  Mono- 
graphie  von  einer  grossen  Zahl  von  Autoren  ausgesprochen  wurde,  unter 
denen  ich  nur  einzelne  hervorheben  kann.  Eichardiere,  der  die  infan- 
tile Oerebrallahmung  unter  dem  anatomischen  Namen  „ Sclerose  ence- 
phalique  primitive  de  I'enfance"  studirte  (1885),  sagt  aus,  die  bilaterale 
Athetose  scheine  „se  rattacher  a  des  lesions  sclereuses  de  siege  deter- 
mine". Gowers  bezieht  sich  1888  in  seinem  inhaltsreichen  Aufsatz  „0n 
birth  palsies"  unter  Einem  auf  Palle  von  bilateraler  Athetose,  spastischer 
Chorea  und  spastischer  Paralyse,  welche  Formen  die  gleiche  Aetiologie 
(Little'sehe  Momente)  theilen;  Gibotteau  spricht  von  den  Kranken  mit 
Athetose  double  als  von  einem  Typus  der  diplegiques,  bei  denen  die 
IntelUgenzstorungen  geringfiigig  sind.  Er  hat  hier  wie  bei  den  anderen 
Typen  der  Kinderlahmung  hauptsachlich  die  leichteren  Formen  der  Er- 
krankung  beobachtet.  Osier  erklart  biindig  (1889),  die  Falle,  die  in  der 
Literatur  als  Cliorea  spastica  und  double  athetosis  giengen,  seien  einfach 
„ spastic  diplegias  plus  posthemiplegic  disorders  of  movement.  The  history 
is  the  same  as  in  ordinary  cases;  the  trouble  has  persisted  from  birth 
or  shortly  after,  and  there  is  a  condition  of  feeble-mindedness  or  idiocy, 
though  in  some  instances  the  intelligence  is  fair.  Very  often  too,  there 
has  been  a  difficult  labom-"  (pag.  66). 

Ich  erwahne  noch  die  gleichsinnigen  Aeusserungen  von  J.  C.  Simpson 
(1890)  und  Massalongo  (1890)  und  setze  an  den  Schluss  dieser  Ueber- 
sicht  das  zusammenfassende  Urtheil  von  Audry,  der  die  Athetose  als 
Syndrom  studirt  hat.  „En  somme,  I'athetose  double  doit  souvent  etre 
confondue  avec  le  tabes  spasmodique  infantile  (unserer  diplegischen 
Cerebralliihmung),  qui  est  d'ailleurs  loin  de  prendre  toujours  cette  forme." 
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Dazu  an  anderer  Stelle  die  Einschriinknng:  „Mais  on  doit  se  garder 
d'assimiler  absolument  I'athetose  double  cerebrale  et  les  tabes  spasmodi- 
ques  infantiles.  Un  norabre  assez  important  de  faits  relevant  de  la  premiere 
ne  peuvent  etre  eonfondns.  Nous  citerons  a  cet  egard  les  faits  qui  sur- 
viennent  chez  I'aduite  ou  I'adolescent,  ceux  qui  dependent,  par  exemple, 
de  la  paralysie  generale"  (pag.  220). 

Die  „allgemeine  infantile  Chorea"  ist  jener  Typus  der  Diplegien,  der 
einerseits  durch  die  auffalligere  bilaterale  Athetose  gedeckt,  andererseits 
im  Formengewirre  des  Syndroms  „ Chorea"  verborgen,  die  geringste  Be- 
aehtung  von  Seite  der  Autoren  gefiinden  hat.  Obwohl  schon  Little 
derartige  Falle  kannte  und  richtig  deutete,  fehlt  die  infantile  Chorea 
chronica  doch  noch  in  der  Nosographie  des  Chorees  von  Lannois  (1886), 
sowie  in  dem  Buche  von  Huet  iiber  die  chroniscbe  Chorea  (1889).  Bei 
den  Autoren,  welche  die  Zugehorigkeit  der  bilateralen  Athetose  zur 
infantilen  Cerebrallahmung  erkannt  haben  (Ross,  Gowers,  Hadden, 
Osier)  findet  auch  die  allgemeine  Chorea  einen  Platz.  Aber  erst  Audry 
hat  ihr  voile  Wurdigung  widerfahren  lassen  und  aus  alteren  Publicationen 
eine  ganze  Eeihe  von  Belegen  fur  die  Hiiufigkeit  dieses  Typus  zusammen- 
gestellt,  Beobachtungen,  die  zum  Theil  unter  anderen  Namen  beschrieben 
worden  waren.  Er  versucht,  die  ihm  vorliegenden  Falle  von  allgemeiner 
Chorea  in  drei  Gruppen  zu  bringen,  je  nachdem  der  spastische 
Charakter  neben  dem  choreatischen  vorhanden  ist,  vermisst  wird,  oder  — 
in  den  Beschreibungen  iiberhaupt  keine  Erwahnung  findet,  fiir  welche 
Eintheilung  er  eine  wissenschaftliche  Geltung  natiirlich  nieht  beansprucht. 
Es  ist  thatsaehlich  heute  noch  nicht  moglich  anzugeben,  oto  alle  Falle 
von  chronischer  Chorea  im  Kindesalter  unserem  Typus  der  Diplegien 
einzureihen  sind,  oder  nach  vs^elchen  Kennzeichen  diese  Auswahl  geschehen 
kann.  Von  der  bilateralen  Athetose  unterscheiden  sich  die  in  Betracht 
kommenden  Choreaformen  vielleicht  nur  durch  den  Charakter  der  unvfill- 
kiirlichen  Bewegnngen;  steif,  monoton,  eher  langsam  bei  der  Athetose, 
weich,  geschraeidig,  mannigfaltig  bei  der  Chorea.  Freud  und  Eie  haben 
versucht,  diesem  Unterschied  einen  zweiten  Charakter  beizugesellen;  sie 
machen  darauf  aufraerksam,  dass  die  athetotischen  Bewegungen  meist 
die  Endglieder  (Hand,  Fuss,  Finger,  Zehen)  betreffen,  wiihrend  die 
choreatischen  an  den  Runipfgliedern  der  Extremitiiten  und  an  den  grossen 
Gelenken  erfolgen. 


Ich  habe  mir  erlaubt,  die  vorstehende  Eeehtfertigung  meiner  vier 
Typen  von  cerebralen  Diplegien  bis  auf  wenige  Zusiitze  getreu  aus  meiner 
1893  veroffentlichten  Monographie  zu  entnehmen  und  habe  nun  die 
anderen  Ergebnisse  jener  Arbeit  hier  zu  wiederholen.  Ich  stellte  zahl- 
reiehe  Uebergangs-  und  Misehformen  zwischen  den  vier  Haupttypen  auf, 
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welche  Formen  ich  durch  Beobachtimgen  am  Material  des  I.  Sffentlichen 
Kinder-Kraiikoninstitnles  in  Wien  (Prof.  Kassowitz)  belegte.  Die  Existenz 
dieser  intennediiiren  imd  combinirten  Forinen  gestattete  os,  die  Typen  als 
Extreme  einer  contirmirlichen  Reihe  zu  erfassen,  ermoglichte,  wie  er- 
wahnt,  die  Angliederung  der  allgemeinen  infantilen  Chorea  und  Athetose 
an  die  Lahmungsformen  und  bezeugte  so  die  klinische  Einheit  des  Krank- 
heitsbildes.  In  Betreff  des  Auftretens  musste  man  sich  der  vorgefundenen 
Eintheilung  in  congenital  bedingte,  bei  der  Geburt  erworbene 
und  extrauterin  erworbene  Falle  anschliessen,  die  praktische  Braueh- 
barkeit  dieser  Classification  aber  bestreiten,  weil  die  klinischen  und  ana- 
mnestisclien  Daten  nicht  immer  eine  sichere  Entscheidung  erlauben.  In  den 
Untersucliungen  iiber  Aetiologie,  die  an  53  eigenen  und  270  aus  der 
Literatur  zusammengetragenen  Fallen  angestellt  wurden,  stellte  sich  her- 
aus,  dass  innigere  Beziehungen  zwischen  einzelnen  klinischen  Typen  und 
einzelrien  atiologischen  Momenten  wohl  bestehen,  —  wie  sie  theilweise 
schon  von  Naef  und  Feer  erkannt  worden  waren,  —  dass  sie  aber  nach 
keiner  Eichtung  hin  aussehliessliche  sind.  Die  Bedeutung  der  Little'sehen 
atiologischen  Momente  musste  flir  eine  grosse  Reihe  von  Fallen  ohne 
Einschrankung  anerkannt  werden,  in  anderen  Fallen  that  der  Verdacht 
congenitaler  Bedingtheit  dieser  Bedeutung  Abbruch,  und  es  erhob  sich 
insbesondere  der  Zweifel,  ob  man  Falle  von  schwerer,  bis  zur  Idiotie 
reichender  Schadigung  der  ,,abnormen  Geburt"  allein  zur  Last  legen 
diirfe.  Dafiir  driingten  sich  mannigfache  Zustilnde  des  miitterlichen  Orga- 
nismus  —  darunter  audi  psychische  —  als  atiologisch  bedeutsam  gerade 
flir  gewisse  klinische  Formen  dem  Interesse  auf. 

Eine  Durchsicht  der  damals  vorhandenen  Sectionsbefunde  ergab  — 
ausser  der  Mannigfaltigkeit  der  anatomischen  Yeranderungen  (wie  bei 
den  Hemiplegien)  —  die  fiir  die  Schatzung  des  Krankheitsbegriffes  wich- 
tigen  Satze,  dass  sich  keine  constante  Beziehung  zwischen  einzelnen 
klinischen  Typen  und  einzelnen  pathologisch-anatomischen  Befunden  her- 
stellen  lasse.  Es  sei  also  derzeit  unmoglich,  aus  dem  Praparat  den  klinischen 
Typus  Oder  umgekehrt  aus  dem  khnischen  Bild  den  Seetionsbefimd  zu 
erschliessen.  Die  pathologischen  Processe,  welche  zu  den  vorgefundenen 
Endveranderungen  gefiihrt  hatten,  erwiesen  sich  als  die  niimlichen,  die 
bei  den  hemiplegischen  in  Betracht  kamen,  nur  dass  bei  den  Diplegien 
die  intrauterinen  „Entwicklungsfehler"  eine  weitaus  grossere  Rolle  spielten. 
Einer  der  initialen  Processe,  imd  zwar  eiu  den  Diplegien  fast  ausschliess- 
lich  eigener,  war  mit  Sicherheit  erkannt,  niimlich  der  Process  der  Menin- 
gealblutung  als  Folge  erschwerter  Geburt  (Little'sche  Aetiologie),  durch 
die  Arbeiten  von  Mac  Nutt  u.  A.  Da  zu  diesem  Process  und  zu  dieser 
Aetiologie  gewisse  klinische  Typen  (allgemeine  Starre)  in  wenigstens 
vorwiegender  Beziehung  standen,  und  da  es  auf  Grund  von  Ideen,  die 
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Gowers  \md  Anton  eigneten,  sogar  raoglich  war,  fiir  die  klinischen 
Eigenthiiniliclikeiten  der  allgeraeinen  und  paraplegischen  Starrs  eine 
pathologisch-pliysiologisclie  Aufkliirung  zu  geben,  hob  sicli  die  Gruppe 
der  Little'schen  Krankbeit  wie  ein  heller  Fleck  gegen  die  umgrenzenden, 
in  jeder  Hinsicht  dunklen  Formen  der  Diplegien  ab. 

Ich  sprach  in  der  Monographie  ferner  die  Vermuthung  aus,  dass 
Vieles,  was  als  multiple  Sklerose  im  Kindesalter  diagnosticirt  worden  sei, 
wohl  riehtiger  den  cerebralen  Diplegien  beigezahlt  wtirde,  hob  hervor, 
dass  raanche  unzweifelhafte  Filile  von  „ Diplegien"  eine  so  grosse  Aehnlieh- 
keit  mit  der  Friedreich'schen  Krankbeit  zeigen,  dass  man  sie  als  „spa- 
stische  Gegenstiicke"  zu  dieser  bezeichnen  kann,  und  theilte  endUch 
eine  Beobachtung  einer  eigenthiimlichen  familiaren  Erkrankung  mit,  fur 
welche  ich  die  Zugehorigkeit  zu  den  cerebralen  Diplegien  in  Anspruch  nahm. 

Die  seit  dem  Erscheinen  der  Monographie  abgelaufene  Zeit  ist  zu 
kurz,  als  dass  sie  erhebliche  Veranderungen  im  Stande  unseres  Wissens 
hatte  mit  sieh  bringen  konnen.  Die  ubrigens  sehr  zahlreiehen  Publicationen 
iiber  cerebrale  Diplegien  seit  der  Monographie  (1893)  beschaftigen  sich 
vorwiegend  mit  den  Fragen  der  Classification  und  der  Priifung  meiner 
Typen.  Am  vollkommensten  hat  dem  Standpunkte  und  den  Folgerungen 
der  Monographie  Eaymond  beigeptlichtet  und  im  letzten  Abschnitte 
seines  Buches  „Scleroses  systematiques  de  la  moelle"  (1894)  fast  alle  ihre 
Eesultate  wiederholt.  P.  Marie,  der  in  seinem  Lehrbuch  der  Krankheiten 
des  Etickenmarkes  (1892)  ahnliche  Meinungen  wie  die  der  Monographie 
vertreten,  aber  den  Namen  „tabes  spasmodique"  fiir  die  paraplegische 
Starre  noch  beibehalten  hatte,  wahrend  er  die  anderen  Formen  „etats 
tabeto-spasmodiques"  zu  benennen  vorschlug,  hat  seither  diese  abweichenden 
Bezeichnungen  gegen  den  Namen  und  Standpunkt  der  „ cerebralen  Diplegien" 
selbst  verworfen  („Traite  de  medecine",  1894).  Dagegenhat  Brissaud,  ge- 
stiitzt  auf  Grunde  aus  der  Aetiologie  und  mit  Eiicksicht  auf  das  angeblich 
hier  und  dort  verschiedene  Verhalten  der  Pyramidenbahnen  gegen  die 
Vereinigung  der  Typen  von  Starre  mit  denen  von  Lahmung  und  Chorea 
Einspruch  erhoben  und  halt  an  der  Besonderheit  der  Little'schen  Krank- 
beit fest,  fiir  die  er  in  jeder  Hinsicht  zu  enge  Grenzen  zieht.  Sein  wie 
Anderer  Widerspruch  erklart  sich  wohl  aus  der  Thatsache,  dass  eine  nur 
vorlaufige  klinisehe  Einheit  wie  die  der  „cerebralen  Diplegien"  unser 
systematisehes  Bediirfniss  nicht  voU  zu  befriedigen  vermag. 

Andere  Beitriige  dieser  letzten  Jahre  betreifen  die  Symptomatologie 
und  die  pathologische  Anatomie  der  cerebralen  Diplegien.  So  bat  Op  pen- 
he  im  gezeigt,  dass  die  bulbaren  Symptome  der  bilateral  en  Bewegungs- 
storung  sich  in  einzelnen  Fallen  so  hochgradig  ausbilden,  dass  man  von 
einer  „infantilen  Form  der  cerebralen  Pseudobulbixrparalyse"  sprechen  kann; 
Konig  hat  das  Verhalten  der  Hirnnerven  uberhaupt  bei  den  cerebralen 
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Kinderlahmungen  eingehender  studirt.  Zu  den  in  der  Monographie  an- 
gefuhrten  Sectionsbefanden  ist  seither  eine  erliebliche  Anzahl  neuer  hinzu- 
gekommen  (durch  Oppenheim,  Anton,  Muratoff,  Ganghofner,  Bruns 
u.  A.).  Doch  haben  dieselben  keine  neuen  Resultate  ergeben  und  keinen 
der  Sehliisse  erschuttert,  welche  ich  aus  dem  damals  vorliegenden  Ma- 
terial Ziehen  konnte.  Einen  dieser  Sectionsbefunde  (eines  Falies  von  all- 
gemeiner  Chorea,  Anton)  hebe  ich  besonders  hervor,  weil  der  Autor 
nach  sorgfaltigster  Verwerthung  des  Thatbestandes  Erwiigiingen  an  ihn 
gekniipft  hat,  welche  wahrscheinlich  einen  Fortschritt  ira  Verstandniss 
des  Symptoms  Chorea  bedeuten. 

Dass  sich  die  Fragen  nach  der  Existenz  einer  spinal  begriindeten 
Paraplegic  und  nach  der  atiologischen  Bedeutung  encephalitischer  Processe 
neuerdings  zur  Discussion  gestellt  haben,  wurde  bereits  erwahnt.  Die  aus- 
giebigste  Beeinflussung  unserer  Anschauungen  tiber  die  cerebralen  Di- 
plegien  dtirfte  aber  von  einem  anderen  Quartier  zu  erwarten  sein.  Die 
Aufstellung  der  „Heredoataxie  cerebelleuse"  durch  P.  Marie  und  die  Ent- 
deckung  so  zahlreicher  Formen  von  nervosen  Familienkrankheiteu  (vgl. 
Abschnitt  X),  welche  theils  die  Charaktere  der  vereinzelt  auftretenden  Ki-ank- 
heitsbilder  theilen,  zum  anderen  Theil  aber  als  neue  Combinatiouen  der 
pathologischen  Symptome  erscheinen,  muss  unausbleiblich  eine  Lauterung 
unserer  nosologischen  Begriffe  herbeifiihren,  von  welcher  auch  die  In- 
fantile Cerebrallahmung  nicht  unberiihrt  bleiben  kann. 

Von  den  letzthin  veroffentlichten  Gesammtdarstellungen  der  Infan- 
tilen  Cerebrallahmung  hebe  ich  die  von  Brissaud  im  „Traitc  de  mede- 
cine",  1894  (Encephalopathies  infantiles),  und  das  entsprechende  Capitei 
imHandbuch  von  Sachs,  „A  treatise  on  the  nervous  diseases  of  children", 
New-York  1895,  als  die  trelflichsten  hervor. 


Ilia.  Klinik  der  lieiiiiplegisclien  Infaiitilen  Cerebral- 

lahniimg. 

1.  Das  durchschnittliche  Krankheitsbild. 

Ein  bis  dahin  gesundes  Kind,  ohne  hereditare  Veranlagung,  erkrankt 
plotzlich  im  Alter  zwischen  einigen  Monaten  und  drei  Jahren.  —  Die  Aetio- 
logie  der  Erkrankung  bleibt  entweder  luiaufgeklart  oder  wird  in  eiuer 
gleichzeitigen  Infectiouskrankheit  gesucht.  —  Die  Initialersclieinnngen  sind 
stiirmische:  Pieber,  Convulsionen,  Erbrechen,  geringfiigig  oder  unschein- 
bar.  Sie  erstrecken  sich  tiber  einen  Tag  oder  halten  bis  Wochen  lange 
an.  Wahreud  dieses  Initialstadiums  ist  die  Krankheit  nicht  mit  Sicherheit 
zu  erkennen.  —  Noch  wiibrend  desselben  oder  erst  spater  wird  eine  halb- 
seitige  Labmung  bemerkt.  Die  Aiisbreitung  dieser  Liibmung  ist  die  ge- 
wobnlicbe :  Facialis,  Arm,  Bein.  —  Die  Liilimung  ist  zuerst  eine  seblaflfe 
iiud  wird  sebr  bald  eine  spastische,  mit  Eeflexsteigerimg  und  Contractm-eu. 
Spracbheinmung  und  Apbasie  sind  bilufig,  meist  Yoriibergebend,  Hemi- 
anopsie  und  Augenmuskellabmungen  selten.  —  Die  Labmung  kann  ver- 
scbwinden,  sich  aucb  in.Schiiben  wiederbolen,  meist  ist  sie  eine  bleibende. 
— ■  Sie  bessert  sich  am  Bein  eher  als  am  Arm,  die  Kinder  gehen  dann  mit 
Circumduction  in  der  Hiifte.  Mit  der  Besserung  der  Labmung  tritt  sebr 
bilufig  postbemiplegiscbe  Chorea  auf,  neben  welcher  mehr  oder  weniger 
vom  spastischen  Charakter  erhalten  bleibt.  —  Mit  dem  Pubertatswachsthum 
zeigt  sich  eine  oft  weitgehende  trophische  Verkiiinmerung  der  gelahmten 
Glieder.  —  Intelligenzstorung  wechselnden  Grades  wird  selten  vermisst.  — 
Kurzere  oder  lilngere  Zeit  nach  der  Erkrankung  beginnen  epileptische 
Anfiillc,  zuerst  halbseitig,  spater  allgemein  und  sehwererer  Natur.  —  Das 
Intervall  bis  zum  Auftreten  der  Epilepsie  ist  ein  unbegrenztes. 


Die  folgenden  Absatze  werden  sich  nun  mit  der  Erweiterung  und 
Berichtigung  dieses  Schemas  beschaftigen  miissen. 

2.  Geschlechtsunterschied,  vorheriger  Gesundheitsziistand. 

Das  Geschlecht  scheint  keine  Disposition  fur  die  Erkrankung  an 
hemiplegischer  Cerebrallahmung  abzugeben.   Ganz  vereinzelt  stebt  die 
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Angab(3  voii  Gowers',  die  Kraiiklioit  sei  „apparently  more  common  in 
females  than  in  males". 

Audi  dass  vorherige  allgemeine  Kranklichkeit  die  Auswahl  der  er- 
krankenden  Kinder  bestimmt,  liisst  sich  nicht  behaupten.  v.  Heine  legte 
Wertli  auf  das  schlecbte  Aussehen  seiner  Fiille;  Osier  dagegen  sprieht 
von  „apparently  healthy  children". 

3.  Hereditat. 

Ob  eine  nem'opathische  Belastung  der  Familie  das  Auftreten  der 
cerebralen  Kinderlahmnng  begiinstige  oder  massgebend  fiir  dasselbe  sei, 
ist  eine  Frage,  die  von  verschiedenen  Antoren  ganz  A^erschieden  beant- 
wortet  worden  ist. 

Eine  Keihe  von  Autoren  legt  der  Hereditat  grosse  Bedeutung  bei. 
So  zuerst  v.  Heine.  Er  sagt  von  seinen  cerebral  gelahmten  Kindern, 
dass  sie  haufig  von  zartgebaiiten  Miittern  und  nervosen  Vatern  abstammen. 

Ferner  macht  Richardiere  die  Hereditat  fur  alle  Falle  cerebraler 
Kinderlahmnng  verantwortlich,  die  vor  dem  zweiten  Lebensjahre  erfolgen. 
(Fiir  das  spiitere  Alter  sucht  er  die  Aetiologie  in  dera  Einflusse  von  In- 
fectionskrankheiten.)  Er  beschuldigt  insbesondere  Hysterie  und  Epilepsie 
der  Mutter  und  Alkoholismus  bei  den  Vatern.  In  der  Seitenverwandt- 
schaft  finde  man  Psychosen,  die  Kinder  selbst  und  deren  Geschwister 
seien.  haufig  Triiger  von  Entwicklungshemmungen. 

Um  Eichardiere's  Angaben  nicht  allzu  auffaUig  zu  finden,  muss 
man  sich  erinnern,  dass  er  die  Schilderung  der  Sclerose  encephalique 
primitive  beabsichtigt,  deren  klinische  Symptome  zum  Theil  weit  fiber  das 
Bild  der  hemiplegischen  Kinderlahmmig  hinausgehen. 

Auch  Wuillamier  und  Marie  gestehen  der  Hereditat  eine  gewisse 
Eolle  zu,  ersterer  mit  dem  ausdriicklichen  Beisatze,  dass  es  sich  um  keine 
directe  Hereditat  handle,  da  keines  der  von  ihm  beobachteten  Kinder  von 
mit  Epilepsie  oder  cerebraler  Kinderlahmnng  behafteten  Eltern  abstammte. 

Dagegen  findet  Wallenberg  unter  160  von  alien  Seiten  her  zu- 
sammengetragenen  Fallen  nur  14mal  nervose  Belastung  auf  Seiten  der 
Eltern.  Oulmont  erkl art  fiir  seine  Falle  mit  Athetose:  „Les  antecedents 
de  familie  sont  presque  toujours  muets" ;  Osier  erwahnt  nur  einen  ein- 
zigen  Fall,  bei  dem  ihm  chronischer  Alkoholismus  des  Vaters  bekaimt 
wurde;  Lovett  theilt  mit,  dass  er  in  seinen  Anamnesen  niehts  finde, 
was  fiir  nervose  Belastung  sprechen  wiirde,  doch  sei  wegen  der  Neigung 
der  Mutter,  dergleichen  zu  verschweigen,  kein  Werth  darauf  zu  legen. 

Gibotteau  hebt  den  Widerspruch,  den  die  Forschungen  tiber  Here- 
ditat bei  unserer  Krankheit  zu  Tage  fordern,  nachdriicklich  hervor.  Nach 
ihm  ist  derselbe  in  den  thatsiichlichen  Vcrhaltnissen  begrundet;  es  gebe 
wahrscheinlich  Formen,  bei  denen  die  Hereditat  in  Betracht  komme,  und 
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andere,  bei  denen  dieselbe  keine  Eolle  spiele.  Es  werde  vielleicht  spater 
gelingen  zu  unterscheiden,  welche  der  vei'schiedenen  anatomischen  Pro- 
cesse  der  cerebralen  Kinderliiliraung  in  die  eine  oder  andere  Kategorie 
gehoren.  Er  meint,  es  gebe  in  nervos  degenerirten  Pamilien  eine  eigen- 
thiimlielie  Disposition  zur  Kindersterblichkeit,  die  Beziehungen  zur  cere- 
bralen Kinderlahmung  babe. 

Freud  und  Eie  neigen  der  Ansicht  zu,  dass  der  Hereditat  keine 
auffallige  Rolle  in  der  Aetiologie  der  heraiplegiseben  CerebrallabmuDg 
zukomme,  und  machen  darauf  aufmerksam,  dass  das  Krankenmaterial  der 
niederen  Stiinde  sebr  ungunstige  Bedingungen  fur  die  Nacbfrage  nach 
bereditaren  Verbiiltnissen  biete. 

Sacbs  bestatigt,  dass  bemiplegiscbe  Cerebrallabmung  baufig  Kinder 
aus  nervos  belasteten  Familien  beimsucbt. 

Man  darf  vielleicbt  binzufiigen,  dass  alle  Angaben  liber  neuro- 
patbiscbe  Hereditat  bei  der  bemiplegiscben  Cerebrallabmung  einer  kriti- 
scben  Nacbpriifung  bedtirfen,  wie  iibrigens  alle  Angaben  iiber  ungleicb- 
artige  Vererbung  bei  Nervenkrankbeiten  tiberbaupt.  Man  erinnert  sicb, 
dass  die  Autoren  bei  der  Wurdigung  der  Hereditat  als  atiologiscbes  Mo- 
ment der  Neuropathien  organiscbe  Erkrankungen  und  Neurosen  nicbt 
trennen,  dass  sie  den  sieberlicb  acquirirten  Erkrankungen  keinen  Eaum 
gonnen,  so  dass  Erwerbungen  der  Seitenverwandten  ihnen  zu  Belastungen 
fiir  andere  als  deren  Abkommlinge  werden,  und  dass  sie  den  Begriff  der 
neuropatbiscben  Disposition  ungebiibrlicb  oft  so  weit  debnen,  dass  Aflfec- 
tionen  wie  Kopfscbmerzen,  Migrane  u.  A.  (die  haufig  gar  nicbt  in  die 
Neuropatbologie  geboren),  von  ibnen  als  Beweise  verwertbet  werden.^) 

Auf  weniger  Widerstand  wiirde  die  iitiologiscbe  Bedeutung  cbroni- 
scber  Intoxicationen  und  Dyskrasien  der  Eltern  (Alkobolismus,  Lues) 
stossen,  vrenn  iiber  die  Eolle  solcber  Momente  bei  der  hemiplegiscben 
Cerebrallabmung  mebr  mit  Sicberbeit  bekannt  ware. 

Fiir  das  familiare  Auftreten  der  cerebralen  Kinderlahmung  citirt  Marie 
aus  einer  Abbandlung  van  der  Eyden's  folgenden  merkwiirdigen  Fall: 
Die  ITjabrige  K.  B.  bat  seit  Geburt  eine  linksseitige  Labmung  und  epilep- 
tiscbe  Anfalle.  Ein  15jahriger  Bruder  der  Kranken  zeigt  gleicbfalls  eine 
Atropbie  der  linken  Extremitiiten,  die  Hand  in  Pronation  fixirt,  die  Finger 
in  perraanenter  Beugung,  Fuss  in  Klumpffussstellung;  er  leidet  aber  nicbt 
an  Anfallen.  Drei  andere  Geschwister,  welche  gleichfalls  mit  einer  Lab- 
mung der  linken  Seite  zur  Welt  gekommen  waren,  sind  jung  unter  Krampfen 
verstorben. 


Vgl.  zur  Kritik  der  Hereditatslebre :  Freud,  L'heredite  et  letiologie  des 
n^vroses.  Revue  neurol.  1896,  No.  6. 
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4.  Alter  bei  der  Erkrankung. 

(TaboUe  I.) 
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Ich  bemerke  zu  dieser  Tabelle,  dass  Striimpell  congenitale  Falle 
niebt  anerkennt,  Gowers  dieselben  nicbt  in  diese  Statistik  einbeziebt. 
Gowers  spricht  sein  Ergebniss  aucb  folgender  Art  aus:  In  drei  Fiinftel 
der  Falle  Beginn  der  Erkrankung  in  den  beiden  ersten  Lebensjabren,  in 
drei  Viertel  der  Falle  Beginn  innerhalb  der  ersten  di*ei  Jabre,  in  sieben 
Acbtel  wabrend  der  ersten  fiinf  Lebensjabre. 

Wie  man  siebt,  ergeben  die  grosseren  Statistiken  (Osier  110  Falle, 
Wallenberg  160  Falle,  Gaudard  64  Falle,  Sacbs  und  Peterson 
92  Falle)  ein  Ueberwiegen  der  Erkrankung  im  ersten  Lebensjabre,  die 
kleineren,  wie  die  von  Freud-Eie,  zeigen  das  Maximum  im  zweiten  Jabre, 
alle  stiramen  aber  darin  iiberein,  dass  die  bei  weitem  grosste  Anzabl  der 
Erki'ankungen  in  die  ersten  drei  Lebensjabre  fallt,  und  dass  die  Krank- 
beit  von  da  ab  immer  seltener  wird. 

Welcbe  Altersgrenze  soli  man  fiir  die  Annabme  einer  cerebralen 
Kinderlabmung  festsetzen?  Es  ist  klar,  dass  diese  Bestimmuug  immer 
etwas  Willkiirliebes  bebalten  wird.  Marie  scblagt  vor,  das  neunte  Lebens- 
jabr  als  Grenze  der  cerebralen  Kinderlabmung  anzunebmen,  da  man  von 
einer  spater  erfolgenden  Hemiplegie  nicbt  erwarten  diirfe,  dass  dieselbe 
sicb  zum  Bilde  der  cerebralen  Kinderlabmung  vervollstandigen  werde. 

Eine  Beziebung  des  Alters  bei  der  Erkrankung  zur  Scbwere  der 
Erkrankung  ist  von  vorneberein  wabrsebeinlicb;  berulit  docb  die  klinische 
Gewicbtigkeit  der  cerebralen  Kinderlabmung  iiberbaupt  darauf,  dass  der 
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pathologische  Process  ein  Gehirn  befilllt,  welches  seine  anatomische  und 
fimctionelle  Entwickhmg  ziim  grosseren  Theile  noeh  vor  sich  hat  und  also 
geschadigt  in  diese  eingehen  wird.  Indess  zeigt  die  klinische  Erfahrung, 
dass  das  Alter  des  Krankheitsbeginues  keinen  entscheidenden 
Einfluss  auf  die  Sehwere  der  Erkrankung  hat.  Letztere  wird  von 
anderen  einflussreiclieren  Momenten  bestimmt.  Es  treten  wahrscheinlich 
in  jedem  Alter  leichtere  und  schwerere  Formen  von  cerebraler  Kinder- 
lahmung  auf. 

Hingegen  lasst  eine  vergleichende  Betrachtung  von  Alter  bei  der 
Erkrankung  und  Krankheitsform  erkennen,  dass  die  hemiplegische  Oere- 
brallahmung  nach  dem  dritten  Lebensjahre  weit  mehr  choreatische  Formen 
zeigt  als  vorher.  Der  spater  zu  beschreibende  zweite  Typus  der  hemi- 
plegischen  Cerebrallahmung,  die  sogenannte  choreatische  Parese,  zeiclinet 
sich  durch  den  Beginn  nach  jenem  Lebensalter  aus,  in  welches  die 
grosste  Frequenz  des  spastischen  Typus  fallt. 

5,  Aetiologie. 

Ein  Blick  auf  die  Tabelle  I  zeigt,  dass  bei  einer  Eeihe  von  Kindern 
mit  hemiplegischer  Cerebrallahmung  das  Alter  bei  der  Erkrankung  in 
die  Lebensepoche  vor  der  Geburt  fallt,  d.  h.  es  gibt  auch  coDgenitale 
hemiplegische  Cerebrallahmungen,  wiihreod  in  der  tibergrossen  Mehrheit 
der  Falle  die  Affection  extrauterin  acquirirt  wird. 

Die  congenitalen  Cerebrallahmungen  muss  man  unterscheiden  in 
solehe,  die  wahrend  des  Intrauterinlebens,  und  solche,  die  wahrend  des 
Gebm'tsactes  entstanden  sind.  Manche  Autoren,  z.  B.  Sachs,  machen 
dieses  Moment  zum  Haupteintheilungsprincip  der  iufantilen  Cerebral- 
lahmungen tiberhaupt  und  beschreiben  also  gesondert  die  pranatalen,  die 
Geburtsliihmungen  und  die  acquirirten  Formen.  Wir  werden  spater- 
hin  die  Grunde  kennen  lernen,  die  uns  bewegen  konnen,  eine  solche 
Eintheilung  als  praktisch  unverwerthbar  fallen  zu  lassen.  Indess  bei  der 
Erorterung  der  Aetiologie  dtirfen  wir  von  ihr  nicht  abweichen. 

Die  Aetiologie  der  congenitalen  (pranatalen)  Falle  ist,  wie  begreiflich, 
haufig  in  Dunkel  gehiillt.  Angefiihrt  werden  als  wirksame  Momente:  die 
psychische  Einwirkung  der  Mutter  auf  das  Kind,  Trauma,  das  durch  den 
Leib  der  Mutter  auf  den  graviden  Uterus  wirkt,  acute  Krankheiten  derselben 
in  der  Graviditat  und  Kachexien  der  Eltern  wie  Syphilis.  Die  erste  dieser 
Aetiologien  wird  von  den  Eltern  selbst  bevorzugt,  ist  aber  fiir  die  hemi- 
plegischen  Formen  kaum  jemals  sicher  zu  erweisen.  Bei  der  analogen 
Erorterung  fur  die  Diplegien  werden  wir  auf  Verhiiltnisse  stossen,  welche 
eine  gewisse  Geltung  der  psychischen  Aetiologie  beftirworten.  —  Die  Be- 
deutung  des  Traumas  im  Mutterleibe  ist  durch  einzelne  Beobachtungen 
sichergestellt,  z.  B.  durch  folgenden  Fall  bei  Gaudard: 
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Griuidard,  Fall  VI:  Die  Mutter  orhiclt  im  sechsten  Monat  der  Scliwanger- 
scliaft  eirien  heftigen  Stoss  in  don  Unterleib,  das  Kind  wurdc  mit  Liilimung 
des  reohten  Armes  geboren.  Graudard  constatirt  an  der  24jahrigen  Kranken 
Lilhmuiigcn  und  Oontractur  sowie  erhebliche  Wachstluimshemmung  des  Armes; 
das  Bcin  ist  wenig  afficirt.  lutelligenz  ungestcirt,  keine  Epilepsie,  keine  post- 
liemiplegisclien  Reizersclieinuugea. 

Von  Syphilis  als  Ursache  congenitaler  Cerebrallahmungen  uberhaupt 
wird  spater  die  Eede  sein. 

Es  lag  immer  nahe,  gerade  die  Falle  von  congenitaler  Kinderliih- 
mung  mit  Syphilis  zu  verkniipfen.  Eine  einzige  Beobachtung  scheint  hiefur 
in  der  That  verwerthbar,  die  eines  Kindes,  das  mit  lioksseitiger  Lahmung 
zur  Welt  kam,  uachdem  die  syphilitisch  inficirte  Mutter  mehrere  todte 
Kinder  geboren  haite  (Hasse  bei  Yallantin).  Ferner  theilt  Sachs  mit, 
dass  er  in  einem  Palle  die  praiiatale  Hemiplegie  eines  Kindes  auf  Sy- 
philis der  Eltern  zuruckfuhren  konnte;  er  erklart  sich  die  Seltenheit 
solcher  Befunde  durch  die  bei  Syphilis  der  Eltern  vorhandene  Tendenz 
zum  Abortus. 

In  den  Fallen  der  zweiteu  Kategorie,  den  vonGowers  so  genannten 
Birth-palsies  (Geburtslahmungen),  liegen  die  Verhaltnisse  klarer.  Seitdem 
Little  auf  die  BedeutuAg  des  Geburtsactes  fiir  die  Entstehung  von  Ge- 
hirnliihmungen  aufmerksam  gemacht  hat,  ist  dieses  Moment  von  fast  alien 
Autoren  mehr  oder  minder  gewiirdigt  worden  (etwa  wenn  man  Striimpell 
ausnimmt,  der  die  congenitalen  Palle  von  seiner  Betrachtung  aussehliesst). 
Nach  Little  haben  besonders  Eoss,  Sinkler,  Sachs  und  Peterson 
Werth  auf  diese  Aetiologie  gelegt.  Mac  Nutt  hat,  wie  bereits  in  der 
Einleitung  erwahnt,  durch  Sectionen  erwiesen,  dass  die  Liision  dieser 
Falle  in  einer  sehr  hauhg  doppelseitigen  Meningealblutung  besteht.  Be- 
sonders auffallig  erscheint  der  Werth  der  einzelnen,  das  Gehirn  wahrend 
der  Geburt  gefiihrdenden  Momente  in  einer  kleinen  Statiscik  von  Gowers. 
Unter  2G  Fallen  congenitaler  Gehirnlahmung  betrafen  16  Erstgeborene ; 
man  weiss  aber,  dass  die  Geburt  Erstgeborener  grossere  Schwierigkeiten 
A  bietet  und  langere  Zeit  beansprucht.  Von  den  zehn  iibrigen  Fallen  kam 
bei  sechs  der  Kopf  zuletzt  (abnorrae  Presentation) ;  in  drei  von  den  noch 
]  iibrigen  vier  Fallen  waren  bei  fruheren  Geburten  grosse  Schwierigkeiten 
vorhanden  gewesen;  (in  einem  Falle  z.  B.  waren  die  fruheren  Kinder 
bei  dem  Geburtsacte  gestorben,  das  letzte  war  hemiplegisch  zur  Welt 
gekommen).  Fruhere  Autoren  pflegten  auch  die  instrumentale  Hilfe  bei 
der  Geburt  als  Ursache  der  Liihraung  zu  beschuldigen.  Osier  lehnt  diese 
Beziehung  aber  und  wahrscheinlich  mit  Eecht  ab;  er  moehte  die  so 
erfolgende  Lahmung  eher  den  Verhaltnissen  zur  Last  legen,  welche  die 
Anwendung  der  Instrumente  nothwendig  machten. 

Lovett  meint,  man  habe  die  Bedeutung  der  Little'schen  Aetio- 
logie fur  die  Entstehung   von  Cerebrallahmungen  iiberschiitzt.  That- 
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sachlich  reichen  aucli  alle  von  Little  angefuhrten  Momente  (darunter 
iibrigens  auch  vorzeitige  Geburt)  zur  Erkliirung  der  congenitalen  Liihmungen 
nicht  aus,  und  jedem  Autor  eriibrigt  eine  gewisse  Anzahl  congenitaler 
Falle,  die  er  nicht  als  „Bii'th-palsies"  hinstellen  kann. 

Bedeutsamer  noeh  als  fiir  die  cerebralen  Hemiplegien  sind  die  atio- 
logischen  Momente  der  Birth-palsy  fiir  die  doppelseitigen  cerebralen 
Liihmungen,  bei  denen  sie  ausfuhrlicher  gewiirdigt  werden  sollen. 

'Fiir  einen  guten  Theil  der  im  extrauterinen  Leben  auftretenden 
Falle  von  hemiplegiseher  Oerebrallahmung  fehlt  ims  jeder  Anhalt  zu 
einem  atiologischen  Verstandniss.  Gowers  sagt  von  seinen  80  Fallen, 
50  derselben  seien  ohne  nachweisbare  Ursache  aufgetreten  (also  62-5  Per- 
cent). Wallenberg  gibt  zu,  dass  fiir  87  seiner  160  Falle  (die  er  bis  auf 
zwei  selbst  beobachtete  gesamraelt  hat)  jedes  iitiologische  Moment  fehlt. 
Freud  und  Eie  meinen,  dass  fur  etwa  die  Halfte  aller  nicht  congenitalen 
Falle  von  hemiplegiseher  Oerebrallahmung  ein  iitiologisches  Moment 
nicht  gefunden  ist.  Diese  Liicke  ware  natiirlich  ausgefiillt,  v^^enn  Striim- 
p ell's  vielumstrittene  Aufstellung  Eecht  behielte,  dass  eine  umfangreiche 
klinische  Gruppe  der  hemiplegischen  Oerebrallahmungen  von  einem 
infectiosen  encephalitischen  Process  sui  generis  abzuleiten  ist. 

Die  andere  Halfte  der  Falle  von  acquirirter  hemiplegiseher  Oere- 
brallahmung konnen  wir  in  Beziehung  zu  gewissen  atiologischen  Mo- 
raenten  bringen,  und  zwar  zu:  Infectionskrankheiten,  Schreck  und  Kopf- 
trauma. 

Die  Infectionen  in  der  Aetiologie  der  hemiplegischen  Oere- 
brallahmung. 

In  nahezu  einem  Drittel  aller  erworbenen  Falle  von  hemiplegiseher 
Oerebrallahmung  ist  die  Lahmung  gleichzeitig  mit  einer  der  bekannten 
Infectionskrankheiten  des  kindlichen  Alters,  auf  der  Hohe  oder  nach 
Ablauf  derselben  —  als  Nachkrankheit,  —  aufgetreten.  Auf  dieser  That- 
sache  beruht  der  atiologische  Anspruch  der  Infectionen  fiir  die  hemi- 
plegische  Oerebrallahmung.  Unter  der  Einwirkung  dieser  Infectionen 
konnen  alle  Formen  der  hemiplegischen  Oerebrallahmung,  choreatische 
w'le  spastische  und  Mischformen,  entstehen.  Die  auf  Infectionen  folgenden 
Krankheitsbilder  unterseheiden  sich  in  keinem  Zuge  von  den  anscheinend 
primar  entstandenen. 

Es  ist  kaum  eine  Infectionskrankheit  anzugeben,  welche  nicht  nach 
einzelnen  Beobachtungen  zum  Anlass  einer  Kinderlahmung  v^erden  konnte. 
Natiirlich  sind  nicht  alle  Beobachtungen  beweiskraftig,  bei  mehreren  mag 
ein  zufalliges  ZusammentretFen  statt  haben.  Ueberblickt  man  aber  die 
ganze  Eeihe,  so  muss  man  Marie  Recht  geben,  dass  nach  einer  solchen 
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Fiille  von  Zeugnissen  an  einem  thatsiielilichen  iitiologischen  Zusammenhang 
zwischen  Kinderliihmung  und  Infectionskrankheiten  nicht  zu  zweifeln  ist. 

Obenan  in  der  Liste  stehen  Masern  und  Scharlach,  dann  folgen 
Blattern,  Rotheln,  Keuchhusten,  Diphtherie,  Croup,  Angina  tonsillaris, 
M.maculosiis,  Dysenterie,  Pneumonie,  Typhus,  Mumps,  Intermittens,  Chorea, 
Endocarditis.  Auch  eine  artificelle  Infection,  die  Irapfung,  soil  in  mehreren 
Fallen  Anlass  einer  hemiplegischen  Cerebrallahmung  gewesen  sein. 

Eine  wenn  auch  nicht  vollstiindige  Sammlung  solcher  Falle  findet 
sich  in  der  klinischen  Studie  von  Freud  und  Rie;  andere  Falle  in  der 
Dissertation  von  Lammers.  ^) 

Eine  Eeihe  besser  beobachteter  Falle  nach  Scharlach  ist  in  bei- 
stehender  Tabelle  II  zusammengefasst. 

Diese  Tabelle  bestatigt  die  Angabe  Gowers',  dass  die  Lahmung  in 
der  Regel  gegen  Ende  des  Scharlachprocesses  auftritt;  sie  weist  darauf 
hin,  dass  Nephritis  und  Endocarditis  wahrscheinlich  als  Vermittler  der 
Lahmung  eine  wichtige  Eolle  spielen.  Sie  zeigt  ferner  ein  auffalliges 
Verhaltniss,  das,  wenn  es  nicht  durch  einen  sehr  merkwiirdigen  Zufall 
in  die  Tabelle  gerathen  ist,  einen  directen  Schluss  auf  die  anatomische 
Natur  des  Krankheitsvorganges  im  Gehirn  gestattet.  Unter  20  Fallen 
finden  sich  16  rechtsseitige !  Die  Embolic  der  linken  Art.  foss.  sylvii  ist 
im  Falle  Taylor's  durch  Section  nachgewiesen,  in  einem  anderen  nicht 
zur  Section  gelangten  Falle  Wallenberg's  war  die  Affection  an  der 
Mitralklappe  mehrere  Jahre  nach  Eintritt  der  Lahmung  zu  diagnosticiren, 
auch  im  Falle  Rosenberg's  war  sie  unzweifelhaft.  Im  Uebrigen  zeigt  die 
Tabelle,  dass  die  nach  Scharlach  auftretenden  Kinderlahmuugen  alle  Mannig- 
faltigkeit  des  Krankheitsbildes  uberhaupt  zeigen  konnen.  Es  ist  wohl  nur 
eine  typische  choreatische  Parese  darunter,  aber  leichtere  und  schwerere 
Formen  der  spastischen  Parese,  Spatchorea  und  Epilepsie  als  Folge- 
erscheinungen,  der  Beginn  mit  oder  ohne  Convulsionen.  Selbst  die  zwei 
Haupttypen  von  pathologischen  Befunden  sind  in  dieser  Tabelle  vertreten. 
Der  am  genauesten  studirte  Fall  von  Bernhardt  zeigt  Hemiatrophie 
(wohl  identisch  mit  lobarer  Sklerose)  ohne  Herderkrankung,  der  Fall  von 


1)  Ein  Pall  nach  Masern  ergab  bei  der  Autopsie  eine  Poreneephalie.  (Reinhardt 
bei  Audry.)  —  Ein  rascli  zum  Tode  fuhrender  Fall  von  Payen,  mitgetheilt  bei  Ter 
Gregoriantz,  beruhte  auf  Erweichung  der  ganzen  linken  Hemisphiire.  —  Nach 
Rotheln  ein  Fall  von  Calmeil  mit  Section  19  Jahre  spiiter:  atrophische  Sklerose  der 
linken  Hemisphiire,  besonders  der  Hinterlappen  (auch  reehts).  Im  Leben  hatte  Blindheit 
bestanden.  —  Die  Piillo  von  hemiplegiseher  Cerebralliihmung  bei  Keuchhusten  werden 
meist  auf  Hirnblutung  zuriiekgefiihrt,  Oasin  hat  in  einem  todlich  verlaufenden  Falle 
diese  Blutung  nachgewiesen  (bei  Fritzsche).  —  Von  hemiplegiseher  Cerebrallahmung 
nach  Diphtheritis  haben  gerade  die  letzten  Jahre  zahlreichere  Beobachtungen  gebracht 
(Seifert,  Donath  u.  A.). 


Talielle  II.  Zii  Seite  i,'^. 


Zusammenstellung  von  21  genauer  beobachteten  CerebrallaHmun 


gen  nach  Scharlach. 


Complieationen 
der  Scarlatina 


Art  des  Bcginnes 

j  3Iit 
r.-seitigen 
Convuls 

1  E.  Convuls. 

1  Ohne 
Convuls. 

Mit  Convuls. 

Form  der  Liiliiuung 

Spast.  Parese 

1 

Spast.  Parese 

1  Spast.  Parese 

1 

Eec-hts  Oder  Lints 

j  E. 
Aphasie 

jl 

i  E. 

1  Aphasie 

1 
1 

E. 

L. 

Ob  Epilepsie 

1  Jahr 
spater 

 ^1 

Ob  Spontan- 
bewegongen 

Mit- 
bewegnngen 

Mit- 
bewegungen 

Herzbefnnd 

■Sf/etion.^bf;fund 

Atrophif! 
der  linken 
HemLsphiire 

Athetose 


Mitralfehle 


Embolie, 
Erweiehungs 
herd 


Smith 

!  Pislier 

Preud-Rie 

Eulenburg 

G-rei  den- 
berg 

L  a  111  ui  e  r  s 

Rosenberg 
E. 

XV. 

XIII. 

o. 

XL 

7  Jahre 

i' 

3  Jahre 

1  Jalu- 

5  Jahre 

1  Jahre 

8  Jahre 

4  Jahre 

'> 

'? 

Eeoonvales- 
een/. 

Spiit 

Unmittelbar 
naehher 

Am  18.  Tag 

Naehher 

Nephiitis 

— 

— 

Xephritis 

Nephritis 

Nephritis 

Nei'hritis 

Mit  Convuls. 

.Ohne  Convuls. 
innerhalli 
o  Monate 

Ohne  Convuls. 

Convulsionen 

Psych. 
Storung  Koma 

Convulsionen 

Psych. 
Storung  Koma 

Spast.  Parese 

Spast.  Parese 

Leiehte 
spast.  Parese 

Clioreat. 
Parese 

Clioreat. 
Parese 

Spast.  Parese 
ft. 

Spast.  Parese 

E. 

li. 

L. 

E. 

L. 

Aphasie 

E. 

Aphasie 

Naeh  1  Jahr 

Nach 
11  Jahren 

— 

— 

— 

1 

Leiehte 
Athetose 

Leiehte 
Athetose 

— 

Athetose 

Athetose 

— 

— 

— 

— 

— 

— 

Endo- 
carditis 
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Taylor,  der  in  friihera  Stadium  zur  Section  kam,  eine  deutliche  Herd- 
erkrankung  durch  ErweichuDg. 

Die  Bedeutung  der  Infectionskrankheiten  fiir  die  Entstehung  der 
Kiiiderlahmungeu  ist  seit  deren  erster  Erwahnung  durch  Benedikt  von 
fast  alien  Autoren  anerkannt  worden.  Wie  bereits  bei  Besprechung  der 
Hereditat  gesagt  wurde,  hat  dann  Eichardiere  die  Aetiologie  der  Kinder- 
lahmungeu  so  auf  die  beiden  Momente  vertheilt,  dass  er  die  vor  dera 
zweiten  Lebensjahr  erfolgenden  Falle  der  Hereditat,  die  spater  auftretenden 
den  Infectionen  zur  Last  legt.  Am  consequentesten  hat  Marie  in  drei 
verschiedenen  Arbeiten  die  atiologische  Bedeutung  des  infectiosen  Mo- 
mentes  betont.  Er  bezieht  sich  zwar  zunachst  nur  auf  die  Hemiatrophie 
par  sclerose  lobaire,  aber  da  deren  khnisches  Bild  keine  besonderen  Zlige 
aufweist,  dehnt  er  diese  Beziehung  spater  auch  auf  die  cerebrale  Kinder- 
lilhmung  iiberhaupt  aus.  Er  verriith  dabei  trotz  aller  Zuriickhaltung  des 
Ausdrucks  eine  Neigung,  diese  Aetiologie,  zu  der  er  selbst  wichtige  Bei- 
trage  geliefert  hat,  fur  alle  Falle  gelten  zu  lassen.  Er  hatte  friiher  den 
Nachweis  versucht,  dass  die  multiple  Sklerose  eine  Nachfolge  von  In-, 
fectionskrankheiten  ist;  nun  („Progres  medical",  1885,  Nr.  44)  sucht  er 
dasselbe  fiir  die  Hemiplegie  cerebrale  infantile  zu  erweisen. 

Man  miisse  daran  denken,  fiihrt  er  aus,  wie  oft  die  anderen  Zeichen 
einer  Infectionskrankheit  neben  den  auffalligen  Gehirnsymptomen  iiber- 
sehen  werden  konnen;  ferner  sei  es  sehr  gut  denkbar,  dass  ein  guter 
Theil  der  fieberhaften  Zustande  zu  Beginn  der  cerebralen  Kinderlahmung 
unbekannten  oder  unkenntlichen  Infectionen  entspreche  —  Infections 
innominees.  Er  verwahrt  sich  aber  gegen  die  Auslegung,  als  suche  er 
einen  bacille  special  der  cerebralen  Kinderlahmung;  vielmehr  habe  er 
sich  bemiiht  zu  zeigen,  dass  diese  nach  den  verschiedensten  Infectionen 
aufcreten  konne. 

Ganz  unverhiillt  zeigt  sich  das  Bestreben,  der  gesammten  Kinder- 
lahmung die  infectiose  Aetiologie  aufzudrangen,  bei  Gibotteau.  Zu  den 
von  Eichardiere  auf  Hereditat  bezogenen  Erkrankungsfallen  in  den 
ersten  zwei  Lebensjahren  bemerkt  er,  dass  die  typischen  Formen  der 
Infectionen,  wie  Eotheln,  Scharlach,  Typhus,  die  man  bei  iilteren  Kindern 
beschreibt,  auch  im  zartesten  Kindesalter  nicht  selten  sein  dtirften,  dass 
sie  aber  wahrscheinlieh  zumeist  verkannt  werden.  Diesen  und  anderen 
unkenntlich  gewordenen  Infectionen  des  friihesten  Kindesalters  miisse 
man  die  Haufigkeit  der  cerebralen  Kinderlahmung  in  dieser  Lebenszeit 
zuschreiben.  ; 

So  bestechend  diese  Bemiihungen,  die  Einheit  der  cerebralen  Kinder- 
lahmung auf  atiologischer  Basis  aufzurichten,  erscheinen,  so  fordern  sie 
doch  zu  ahnlichem  Widerspruch  heraus,  wie  der  Versuch  Striim pell's 
nach  Aufstellung  einer  einheitlichen  anatomischen  Grundlage.  Vergessen 

Freud,  Cerebrale  Kinderlahmung.  j 
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wir  nicht,  dass,  wie  die  Analyse  der  Seharlaclifalle  gezeigt  hat,  die  Kinder- 
lahmungen  nach  acuten  Infectionen  sich  dureh  keine  klinische  Besonder- 
heit  von  den  Fallen  anderer  Aetiologie  unterscheiden,  und  dass  die  Fiille 
mit  bekannter  Aetiologie  uberhaupt  nur  die  Minderheit  bilden.  Nach 
Gowers,  Wallenberg,  Freud-Rie  ist  etwa  die  Halfte  von  Fallen  der 
hemiplegischen  Oerebrallahmung  atiologiseh  nicht  zu  ergrtinden  (vgl.  S.  47). 
Osier  bat  unter  104  cerebralen  Heraiplegien  nur  16mal  eine  Verkniipfung 
mit  einer  Infectionskrankheit  behaupten  konnen.  Sachs  und  Peterson, 
bei  deren  Material  ein  Uebersehen  des  infectiosen  Moments  nicht  raehr 
wahrscheinlich  ist,  haben  allerdings  eine  ungewohnhch  grosse  Zahl  atio- 
logiseh bekannter  Falle:  von  83  erworbenen  Hemiplegien  bezcichnen  sie 
nur  26  als  „ unascertained" ;  sie  haben  aber  die  Initialconvulsionen  der 
Kinderlahmung  als  Aetiologie  angesehen  (in  20  Fallen),  und  wenu  man 
diese  unstatthafte  Eechnung  riickgangig  macht,  erubrigen  nur  noch  37  atio- 
logiseh ergrtindete  Fiille,  von  denen  hochstens  24  (fast  29  Percent)  In- 
feetionskrankheiten  zugeschrieben  werden  konnen.  Man  darf  aber  sagen, 
dass  es  nicht  bereehtigt  ist,  eine  Ursache,  die  man  in  hochstens  einem 
Drittel  der  Fiille  nachweisen  kann,  zur  allein  massgebenden  zu  erheben. 


Es  ist  interessant  zu  sehen,  dass  selbst  die  thatsachliche  Grundlage, 
auf  welcher  sich  die  Lehre  von  der  infectiosen  Herkunft  der  hemiplegi- 
schen Cerebralliihmung  aufbaut,  eine  Umdeutung  zuliisst,  so  dass  sie  von 
einigen  Autoren  mit  einer  anderen  AetiOlogie  vereiubart  werden  kann. 

Die  Beziehungen  der  Syphilis  zur  cerebralen  Kinderliihmung  sind 
ebenso  oft  behauptet  als  bestritten  worden.  Es  fehlt  nicht  an  Angaben, 
dass  Kinder  mit  cerebraler  Lahmung  von  sypliilitischen  Muttern  stammen, 
so  Osier  (Iraal),  Abererombie  (4mal),  Sachs-Peterson  (Imal),  Marie 
(Iraal);  aber  nur  in  2  Fallen  von  Gaudard  vrar  die  Syphihs  der  Kinder 
selbst  erwiesen.  Abererombie  berichtet,  dass  in  seinen  4  Fiillen  die 
congenitale  Syphilis  der  Kinder  erwiesen  und  Grund  genug  vorhanden 
war,  die  Lahmung  von  derselben  abzuleiten.  In  einem  Falle  konnte  er 
im  Alter  von  11  Jahren  Section  maehen  und  fand  als  Begriindung  der 
im  6.  Lebensjahr  entstandenen  Lahmung  einen  alten  adhiirenten  Thrombus 
im  Sinus  longitudinalis,  Erkrankung  der  Arteriae  cerebri  mediae,  Ver- 
dickungen  der  Menmgen,  Atrophic  und  Sklerose  der  linken  Hemisphiire. 
Er  ist  geneigt,  die  Arterienerkrankungen  als  nachste  Ursache  der  Lahmung 
anzusehen.  Er  meint  ferner,  dass  auch  bei  zwei  anderen  Kindern,  deren 
Cerebralliihmung  nach  Masern  erfolgte,  die  vorhandene  congenitale  Syphilis 
einen  Antheil  an  der  Aetiologie  der  Erkrankung  beanspruchen  durfe. 
Eine  Beobachtung  von  Eubino  bei  einem  sicher  syphilitischen  Kinde 
weicht  dureh  die  Symptomatologie,  die  auf  einen  meningitischen  Process 
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deutet,  zu  sehr  vom  typischen  Bilde  ab;  ein  Fall  von  Marfan  wird  von 
mehreren  Autoren  als  giltig  anerkannt. 

Neuere  Arbeiten  beweisen,  dass  der  Glaube  an  eine  iitiologisehe 
Bedeutung  der  Syphilis  in  stetem  Waehsen  begriffen  ist,  wie  auf  anderen 
Gebieten  der  Neuropathologie  so  auch  fiir  die  Infantile  Cerebrallahmung. 
Mit  dieser  Hervorhebung  der  Syphilis  verbindet  sich  bei  den  Autoren 
nothwendiger  AVeise  eine  Geringschatzung  —  oft  eine  unberechtigte  Unter- 
schiitzung  —  der  anderen  als  Aetiologie  vorgebraehten  Moraente.  So 
lautet  das  Urtheil  Fournier's  tiber  die  Little'sehen  Moraente  als  Aetio- 
logie der  „Tabes  congenial  spasmodique"  (allgemeine  Starre),  welches 
Leiden  er  unter  seinen  „ Affections  parasyphilitiques"  aufziihlt,  hart 
genug  und  wabrscheinlich  ungerechter  Weise :  „C'etait  vraiment  se  payer 
de  mots  que  de  la  rapporter  „!i  la  naissance  avant  terme,  aux  difficultes 
de  raccouehement,  a  des  maladies  inflammatoires  du  foetus  etc."  Im  Verein 
mit  Gilles  de  la  Tourette  hat  dann  Fournier  eim'ge  Beobachtungen 
von  Infantiler  Cerebrallahmung  bei  unzweifelhaft  hereditar  luetischen 
Kindern  mitgetheilt,  vrelche  aber  diplegische  Formen  betreffen. 

In  directe  Beziehung  zur  Aetiologie  der  hemiplegischen  Formen 
tritt  die  Syphilis  in  einer  bedeutsamen  Arbeit  von  Erlenmeyer,  die 
sich  nebstbei  mit  anderen  Punkten  der  Lehre  von  der  Syphilishereditiit 
beschaftigt.  Erlenmeyer  hebt  hervor,  dass  er  eine  Anzahl  von  Fallen 
„gewohnlicher"  (d.  i.  hemiplegischer)  Kinderliihmung  beobachtet,  bei  denen 
der  Nachweis  erbracht  vpurde,  dass  die  Eltern  der  Patienten  syphilitiseh 
waren,  und  dass  er  von  anderen  Aerzten  wisse,  sie  hatten  dieselbe  Er- 
fahrung  gemacht.  Er  hoffe  auch,  fernere  Beobachtung  werde  noch  zahl- 
reiche  Belege  fiir  solchen  iitiologischen  Zusammenhang  zu  Tage  fordern. 
Auch  ich  mochte  hier  anfiihren,  dass  ich  seit  der  Abfassung  der  klinischen 
Studie  mit  Eie  mehrere  Falle  von  hemiplegischer  Cerebrallahmung  ge- 
sehen  habe,  bei  denen  die  Syphilis  des  Vaters  erwiesen  war,  darunter 
einen  Fall  von  completer  Riickbildung  der  Hemiplegie  uach  mehrjahrigem 
Bestande.  Es  soil  dabei  gewiss  nicht  ausser  Betracht  gelassen  werden, 
dass  Syphilis  der  Eltern  und  hereditare  Syphilis  des  hemiplegischen 
Kindes  selbst  zwei  verschiedene  Themata  sind,  sowie  andererseits.  dass 
das  Zusammentreflfen  der  Lues-Anamnese  mit  der  hemiplegischen  Cerebral- 
lahmung nicht  ohne  weitere  Discussion  atiologisch  venverthet  werden  darf. 

Erlenmeyer  hat  ferner  fiinf  Fiille  von  Jackson'scher  Epilepsia 
beobachtet,  bei  denen  die  von  den  Oonvulsionen  betroffenen  Extremitaten 
trophisch  verkummert  waren  (verkurzt  und  verdiinnt)  ohne  Spur  von  Lah- 
mung  Oder  anderer  Bewegungsstorung,  welche  Falle  er  —  nicht  gauz  ohne 
Zaudern  —  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  einreiht.  Die  epileptischen 
Anfalle  dieser  Kinder  waren  nach  einer  fieberhaften  Affection  in  den 
ersten  Lebensjahren  aufgetreten.  In  drei  von  diesen  fiinf  Fallen  konnte 
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der  Autor  den  Nachweis  fuhreii,  dass  die  Eltern  Syphilis  gehabt  batten. 
Die  FainiliengeseliicJite  sowie  anainnestische  Angaben  iiber  die  fruhesten 
Erkrankungen  dieser  Kinder  uuterstatzten  den  Verdacht  einer  hereditaren 
Syphilis.  Die  Besonderheit  des  Krankheitsbildes  —  trophische  StOrung 
ohne  Lahmung  —  entsprieht  nicht  ubel  dem  Charakter,  welchen  Fournier 
seinen  „affections  parasyphilitiques"  zuspricht. 

Erlenmeyer  ist  gewiss  berechtigt,  zu  schreiben:  „Durch  raeine 
Beobachtungen  gewinnt  die  Beziehung  der  Syphilis  zur  cerebralen  Kinder- 
lahmung  ganz  gewiss  eine  hohere  Bedeutung."  Er  fahrt  dann  fort:  „Die 
Aetiologie  der  eerebralen  Kinderlahmung  ist  noch  dunkel.  Einzig  sicher- 
gestellt  als  Ursache  ist  das  Trauma.  Die  Behauptung  maneher  Lehrbucher, 
dass  die  cerebrale  Kinderlahmung  infectioser  Natur  sei,  well  sie  zuweilen 
nach  Scharlach  auftritt,  ist  durch  nichts  bewiesen.  Dabei  darf  eines  nicht 
vergessen  werden,  namlich  dass  eine  latente  congenitale  Syphilis  durch 
eine  fieberhafte  Erkrankung  manifestirt  werden  kann,  dass  also  das  Auf- 
treten  einer  cerebralen  Kinderlahmung  nach  einem  Scharlach- 
fieber  oder  einer  anderen  infectiosen  Erkrankung  doch  noch 
eine  andere  Bedeutung  haben  kann  als  die,  acut  infectioser 
Natur  zu  sein;  sie  kann  eben  die  Manifestation  einer  bis  dahin 
latent  gewesenen  congenitalen  Syphilis  vorstellen." 

Weder  Marie  noch  Erlenmeyer  haben  es  ausgesprochen,  dass  sie 
die  gesammte  Aetiologie  der  hemiplegisehen  Cerebrallahmung  durch  das 
von  ihnen  bevorzugte  Moment  (acute  Infectionen  —  Syphilis)  decken  wollen. 
Doch  verrath  sich  deutlich  als  das  psychologische  Motiv  ihrer  wie  Anderer 
Bemuhungen  das  Bedurfniss,  dem  Begriff  „Infantile  Cerebrallahmung" 
einen  bedeutsameren  Inhalt  als  den  eines  klinischen  Sammelnamens  zu 
verschalfen.  Es  scheint  derzeit  noch  unmoglich,  ein  solches  im  Grunde 
berechtigtes  Streben  zu  befriedigen.  Vorlaufig  kann  die  Syphilis  einen 
Platz  unter  den  mannigfaltigen  Infectionen  einnehmen,  die  wir  als  Aetio- 
logie der  Infantilen  Cerebrallahmung  gelten  lassen  miissen. 


Schreck  oder  allgemeines  psychisches  Trauma  wird  in  der  Anamnese 
der  hemiplegisehen  Cerebrallahmung  haufig  vorgefunden,  die  Anerkennung 
dieses  atiologischen  Momentes  unterliegt  aber  begreiflicher  Weise  grossen 
Bedenken.  Man  weiss,  dass  das  Causalitatsbediirfniss  der  Eltern  sich  einen 
Schreck  oder  ein  korperliches  Trauma  construirt,  so  oft  es  um  eine  Er- 
klarung  verlegen  ist,  etwa  wie  fiir  jede  entzi'mdliche  Erkrankung  bei 
unserer  Bevolkerung  imraer  noch  eine  Erkiiltung  herbeigezogen  wird,  die 
sich  auch  findet,  wenn  man  ihrer  bedarf. 

Freud  und  Eie  haben  indess  zu  Gunsten  der  Schreckatiologie  ver- 
werthet,  dass  sie  besonders  haufig  in  der  Anamnese  der  ,,ehoreatischen 
Parese"  vorgebracht  wird.  Zwar  ware  auch  dieses  Verhaltniss  durch  die 
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Ueberlegung-  aiifzukliiren,  dass  gerade  die  choreatischen  Paresen  ohne 
jene  Initialsymptome  auftreten,  die,  wie  Fieber,  Coma,  Oonvulsionen  den 
Eltern  als  Aetiologie  imponiren,  so  dass  eben  hier  ein  Anreiz  zur  Aus- 
fiillung  einer  Liicke  dureh  eine  Dichtung  geboten  ware.  Genauere  Priifnng 
der  einzelnen  Angaben  und  die  Wiirdigung  der  unzweifelhaften  atio- 
logisehen  Bedeutung,  welclie  dem  Schreck  fur  zwei  symptomatiseh  nahe- 
stehende  Syndrome  —  die  Epilepsie  und  die  Sydenham'sche  Chorea  — 
zukofnmt,  nothigen  schliesslich  zur  Meinung,  dass  die  Schreckatiologie 
auch  fur  die  hemiplegische  Oerebrallahmung  genannt  zu  werden  verdient. 
Es  bleibt  bei  der  bekannten  Complication  atiologisclier  Beziehungen  einst- 
weilen  dahingestellt,  welches  ihre  Eolie  sein  mag. 

Ein  anderes  atiologisehes  Moment  der  hemiplegischen  Cerebral- 
lahmung,  dessen  Einbeziehung  alien  Versuehen  entgegensteht,  die  Infantile 
Cerebrallahmung  zu  einer  atiologischen  Einheit  zu  gestalten,  ist  das 
Schadeltrauma,  welches  z.  B.  in  folgenden  Fallen  vorkommt:  Osier  3, 
Henoch  1,  St.  Germain  1,  Audry  (Poreneephalien)  6,  Mathieu  1, 
Grigoriantz  1,  Delhomme  1,  Beyer  1,  Abercrombie  1,  Hirt  1, 
Sachs-Peterson  6,  Bourneville-Bricon  1,  Fisher  in  raehreren 
Fallen. 

Zugestanden,  dass  in  einigen  dieser  Falle  das  Trauma  nur  die  Eolle 
eines  Agens  spielt,  welches  bereits  in  Vorbereitnng  begrififene  Krankheits- 
erseheinungen  plotzlich  reift  und  zum  Ausbruch  bringt  (eine  Eolle,  die  wir 
dem  Trauma  oft  zufallen  sehen),  und  dass  in  anderen  Fallen  die  atio- 
logische  Bedeutung  des  Traumas  uicht  genug  sichergestellt  ist,  so  gelten 
doch  beide  Bemerkungen  ebenso  fiir  die  Wirkung  der  Infectionskrank- 
heiten,  und  fiir  eine  Anzahl  von  Fallen  steht  die  Bedeutung  des  Traumas 
als  atiologisehes  Moment  der  cerebralen  Kinderlahmung  unantastbar  da. 

Es  ware  fiir  die  priDcipielle  Auffassung  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung bedeutsam,  wenn  sich  bei  den  sicher  traumatischen  Fallen  con- 
stante  Abweichungen  vom  Krankheitsbilde  der  nicht  traumatischen,  etwa 
im  Verlauf  und  in  den  CompUcationen,  ergeben  wiirden.  Eine  speciell 
hierauf  gerichtete  Untersuchung  ist  aber  noch  nicht  angeslellt  worden. 

Anhangsweise  erwahne  ich,  dass  Osier  einen  Fall  nach  Vergiftung 
mittheilt,  den  er  auf  Blutung  in  Folge  des  heftigen  Erbrechens  zuriiek- 
fiihrt,  und  einen  Fall  nach  Ligatur  der  Carotis  communis,  die  in  Folge 
von  Anatzung  bei  einer  Eiterung  am  Halse  nothwendig  geworden  war. 
Aus  letzterer  Beobachtung  ist  vielleicht  noch  hervorzuheben,  dass  nach 
18  Jahren  noch  keine  Epilepsie  eingetreten  war. 

Als  besondere  Aetiologie  findet  sich  ferner  bei  Osier  und  bei 
Anderen  der  Status  epilepticus.  Nach  lange  Jahre  bestehender  Epilepsie 
kann  es  auf  der  Hohe  des  Anfalles  zum  Eintritt  einer  nunmehr  bleiben- 
den  Oerebrallahmung  kommen.  Osier  beruft  sich  hiefiir  auf  Goodhart, 
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der  die  Ansicht  vertrelen  hat,  dass  durch  den  Gefasskrampf  des  Anfalles 
eiuc  Gehimblutung  hervorgenifen  werden  kann.  Wir  werden  spaterhin 
die  Ansicht  vertreten,  dass  diese  Falle  einer  anderen  Auffassung  filhig  sind. 

6.  Initialerschemungen, 

Iq  einer  nicht  unbetriichtlichen  Zahl  von  Fallen  stellt  sich  die 
Liiliraung  obne  alle  Initialerscheinungen  ein,  und  zwar  entweder  plotz- 
lich  in  voller  Intensitat  (z.  B.  Osier  3  Fiille)  oder  allmalig  langsam  sich 
steigernd  (Osier  10  Falle).  In  zwei  Dritteln  bis  der  Halfte  der  Falle 
sind  hiugegen  deutliche  Initialsymptome  vorhanden.  Eine  bis  mehrtagige 
Storung  des  Allgemeinbefindens  kann  erkannt  werden,  dann  erscheinen 
Convulsionen,  haufig  begleitet  von  Coma,  Fieber  und  Erbrechen.  In 
seltenen  Fiillen  findet  sich  Coma  ohne  Convulsionen. 

Convulsionen  wurden  beobachtet: 

nach  Wallenberg....  in  88  unter  160  Fallen 

Osier    „  52     „      97  „ 

„    Gaudard   „  30     „  80 

Sachs-Peterson   „  36    „      83  „ 
.,    Lovett   „  12    „  26 

Die  Convulsionen  sind  nach  Wuillamier  immer,  nach  anderen 
Autoren  haufig,  halbseitig.  Sie  lassen  —  vpenn  wir  demAutor  folgen,  der 
ihnen  sowie  der  uachkommenden  Epilepsie  am  meisten  Aufmerksamkeit 
geschenkt  hat  —  eine  tonische,  klonische  und  eine  Phase  des  Stertors 
erkennen,  bilden  Eeihen,  die  zu  einem  „Etat  de  raal"  zusammenfliesseu 
konnen,  wobei  es  wie  bei  sonstiger  Epilepsie  zu  betraehtlicher  Temperatur- 
steigerung  kommt,  und  halten  von  wenigen  Minuten  bis  zu  24  Stunden 
an.  An  diese  Anfalle  kann  sich  ein  ein-  bis  mehrwochentlicher  Krankheits- 
zustand  mit  Bewusstlosigkeit  anschliessen. 

Bewusstlosigkeit  fehlt  bei  den  Convulsionen  fast  nie;  Fieber  kann 
kurzdauernd  sein  oder  wochenlange  anhalten.  Wahrscheinlich  erliegt  ein 
Theil  der  Kinder  in  diesem  Initialstadium. 

Wird  dasselbe  iiberstanden,  so  beobachtet  man  folgende  Variationen 
im  Verhaltnisse  von  Convulsionen  und  Lahmung  (Wuillamier): 

1.  Die  Lahmung  wird  sofort  nach  der  ersten  Reihe  von  C^vul- 
sionen  bemerkt. 

2.  Nach  der  ersten  Eeihe  eriibrigt  bloss  eine  Hemiparese,  die  sich 
nach  einem  spateren  Anfalle  von  Convulsionen  (nach  Wochen  oder  Monaten) 
zu  einer  vollstiindigen  Lahmung  gestaltet. 

3.  Die  erste  und  selbst  zweite,  drilte  u.  s.  w.  Erkrankung  an  Con- 
vulsionen hinterlasst  keine  Spuren,  erst  nach  einer  der  folgenden  tritt 
die  voile  Lahmung  auf. 
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Fiille  dieser  Art  sincl  nicht  selten.  Sie  sind  darum  so  interessant, 
weil  sie,  wenn  eine  geliorig  lange  Zwischenzeit  zwischen  dem  ersten 
Auftreteii  der  Epilepsie  und  dem  eiidliehen  Auftreten  der  Lahmung  ver- 
geht,  die  Auffassung  nahelegen,  als  sei  die  Lahmung  irn  Yerlaufe  einer 
Epilepsie  erfolgt.  Wie  bereits  erwahnt,  huldigt  Osier  dieser  Auffassung; 
er  fiihrt  die  Oonvulsionen  in  solchen  Fallen  direct  als  Aetiologie  auf  und 
liisst  init  Berufung  auf  Goodhart  die  Lahmung  durch  Gefassruptur  auf 
der  "Hohe  des  Anfalles  zu  Stande  kommen. 

leh  stelle  im  Folgenden  einige  besonders  auffiillige  Beobachtungen 
dieser  Art  zusammen.  Wie  man  sehen  wird,  lasst  sich  die  Osier  sche  Auf- 
fassung durch  die  Berufung  auf  einige  Sectionsbefunde  leicht  widerlegen. 
Bourneville  bezeichnet  die  Oonvulsionen  dieser  Falle  auch  richtig  als 
Epilepsie  symptoraatique. 

1.  Bourneville  et  Bricon:  Das  Kind  bekommt  mit  4  Jahren  Oonvul- 
sionen wahrend  einer  Diarrhoe.  Dieselben  kommen  mit  4^1^  Jahren  wieder, 
zeichnen  die  Unke  Seite  aus.  Von  da  bis  zu  7  Jahren  wiederholen  sie  sich 
10— 12mal.  Mit  7  Jahren  neuerdings  Anfalle  und  linksseitlge  Lahmung. 

Daner  des  der  Lahmung  vorhergehenden  Status  epilepticus  3  Jahre. 
Soctionsbefund :  Cyst3  in  der  recbten  Hemisphare  an  Stelle  des  Temporal- 
lappens  und  einiger  Theile  des  Parietal-  und  Occipitallappens. 

2.  Jendrassik-Marie :  Linksseitige  Oonvulsionen  mit  3  Jahren,  die 
sich  bis  zum  sechsten  Jahre  wiederholen.  Mit  G  Jahren  Eintritt  der  Lahmung. 

Intervall:  3  Jahre.  Sectionsbefund :  Sklerose  und  Atrophic  einer  Hemi- 
sphare. 

3.  Oulmont,  Fall  XVI:  Bis  zn  5  Jahren  gesund,  von  da  ab  Epilepsie 
in  Intervallen  von  2 — 3  Monaten.  Erst  mit  11  Jahren  bemerkt  man  die  be- 
sonders nach  den  Anfallen  sich  steigernde  Lahmung.  Intervall:  6  Jahre. 

4.  Osier,  Pall  XXVI:  Epilepsie  seit  2  Jahren,  Lahmung  mit  GYa  Jahren, 
Intervall:  4V2  Jahre;  Fall  XXXIX:  Epilepsie  seit  Vj^  Jahren,  Lahmung  mit 
3  Jahren,  Intervall:  1^/4  Jahre;  Pall  LXVIII:  Epilepsie  seit  3  Jahren, 
Lahmung  mit  6  Jahren,  Intervall :  3  Jahre ;  Pall  XOII :  Epilepsie  von  Greburt 
an,  Lahmung  mit  IV2  Jahren,  Intervall:  1^2  J^ihre. 

Pall  LX :  Epilepsie  beginnt  im  sechsten  Jahre  und  besteht  nur  in  Zuckungen 
in  der  hnken  Gesichtshalfte,  die  sich  mehrmals  im  Tage  wiederholen.  Zwei 
Jahre  spater  ein  allgemein  linksseitiger  Anfall,  nach  dem  einen  Monat  lang  links- 
seitige Lilhmung  bestehen  bleibt.  Mit  10  Jahren,  wahrend  die  Anfalle  fort- 
dauern,  Arralahmung  und  schlechte  Sprache.  Mit  12  Jahren  hat  sich  der  Arm 
erholt,  die  Sprache  ist  fast  unverstandlich  geworden. 

Es  kommt  auch  vor,  dass  sich  —  mit  oder  ohne  Initialerschei- 
nungen —  die  Lahmung  stiickweise  anstatt  mit  einem  Schlage  entwickelt. 
Fall  XXXIII  von  Freud-Kie  ist  ein  gutes  Beispiel  fiir  dieses  Verhalten 
des  Initialstadiums.  In  einer  Beobachtung  der  Iconographie  de  la  Sal- 
petriere  (V)  vollzog  sich  die  Lahmung  der  Extremitaten  schrittweise  im 
xinschluss  an  die  haufigen  Oonvulsionen.  Gibotteau,  der  das  wahr- 
scheinlich  haufige  Vorkomraen  eines  solchen  „debut  progressif  (d'une 
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fa(,'on  croissante)"  liervorhebt,  ineint  doch,  dass  die  bis  jetzt  vorliegenden 
Zeug'iiisse  keine  sichere  Entselieidung  iiber  dieseri  Punkt  gestatten. 

Freud  iind  Rie  haben  versucht,  aus  ihrer  allerdings  kleinen  Beob- 
achtimgsvcihe  nilhere  Aufschliisse  fiber  etwaige  Beziehungen  zwischen  dem 
Auf'treten  der  Initialsymptome  und  der  Aetiologie  oder  der  symptoma- 
tischen  Auspriigung  des  Falles  zu  scliOpfen.  Sie  geben  an,  dass  die  Initial- 
symptome in  der  Kegel  vorhanden  sind  bei  schweren  spastischen  Formeu, 
dagegen  geringfiigig  sind  oder  fehlen  bei  den  leichtesten  spastischen 
Formen  und  bei  der  choreatischen  Parese.  Bei  den  Lahmungen  nach 
Infectionskrankheiten  konnen  Initialsymptome  (Convulsionen)  vorhanden 
sein  oder  fehlen;  die  Sehreckatiologie  falle  mit  dem  Ausbleiben  solcher, 
besonders  der  Convulsionen  zusammen.  Es  liegt  aber  nieht  im  Sinne  der 
beiden  Autoren,  eine  Unvertraglichkeit  dieser  Symptome  zu  behaupten. 

7.  Symptomatik  der  Lahmung, 

a)  Die  Korperseite. 

Von  einigen  Autoren  wird  eiue  Bevorzugung  der  rechten  Korper- 
seite behauptet,  wahrend  andere  fiir  beide  Seiten  annahernd  gleiche 
Zahlen  gefunden  haben: 
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achtete  Falle  mit,  die  sammtlich  die  linke  Korperhalfte  betrafen.  Liesse 
sich  feststellen,  dass,  vs^ie  Bernhardt  raeint,  die  rechte  Korperhalfte 
haufiger  Sitz  einer  Kinderlahmung  ist  als  die  linke,  so  wurde  man  daran 
denken  miissen,  dass  Embolien  in  die  linke  Carotis  haufiger  sind  als  in 
die  rechte. 

b)  Die  Ausbreitung. 

Die  Ausbreitung  der  Liihmung  (respective  Bewegungsstoruug)  ist 
die  bei  einseitiger  Hemispharenerkrankung  allgemein  beobachtete  und  zeigt 
keine  Unterschiede  von  dem  Verhalten  bei  Erwachsenen.  Es  werden  in 
den  meisten  Fallen  betroffen,  in  geringerem  Grade  die  Gesichtsmuskulatur. 
in  hoherem  Arm  und  Bein,  wahrend  Rumpf-  und  Eingeweidemuskeln 
verschout  oder  nur  spurweise  betheiligt  erscheinen.  An  den  Extremitaten 
sind  die  Endglieder  mehr  geschiidigt  als  die  Rurapfglieder,  eomplicirtere 
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Bewegungen  mehr  gehindert  als  grobe  und  einfache.  Die  Ausbreitung  der 
Liihmung  zeigt  auch  dieselben  Variationen  wis  beim  Erwachsenen,  sie 
kann  eine  voUstandig  heraiplegische  sein,  selten  eine  monoplegische  oder 
suminirt  monoplegische. 

a)  Die  Gesichtsparese.  Die  alteren  Autoren  scheinen  die  Haufig- 
keit  dieses  Symptoraes  unterschatzt  zu  haben.  Eanke  hat  es  in  seinen 
Fiillen  nieht  geseheu,  Gowers  erwahnt  zwar  Spm-en  von  Spasmus 
um  deh  Mund,  leugnet  aber  eine  deutliche  Gesichtslahmung.  Dagegen 
findet  Lovett  die  Gesichtsparese  in  wenigstens  der  Halfte  seiner  Falle, 
und  Gibotteau  meint,  dass  sorgfaltige  Beobachtung  sie  in  jedem  Falle 
von  cerebraler  Kinderlahmung  aufzeigen  wiirde.  Freud  und  Eie  und 
spater  Konig  haben  diesem  Punkte  eingehende  Beobachtungen  gewidmet. 

Die  Betheiligung  des  Facialis  an  der  hemiplegischen  Cerebral liihraung 
ist  in  der  That  eine  hiiufige.  Freud  und  Eie  fanden  sie  in  mehr  als 
zwei  Dritteln  ihrer  Fiille  und  geben  an,  dass  sie  vorwiegend  bei  den  leich- 
testen  spastischen  Formen  und  bei  der  choreatischen  Parese  vermisst 
wird.  Konig,  der  hemiplegische  und  diplegische  Formen  zusammennimmt, 
sah  Facialisparese  in  52  Percent  seiner  Fiille ;  seine  Differenz  gegen 
die  beiden  obengenannten  Autoren  erkliirt  sich  daraus,  dass  bei  den 
Diplegien  Facialparesen  seltener  vorkoramen  oder  schwieriger  zu  be- 
urtheilen  sind. 

Die  Facialparese  bei  der  hemiplegischen  Cerebralliihmung  ist  freilich 
fast  niemals  an  Intensitiit  der  BetheiUgung  der  Extremitiiten  zu  vergleichen ; 
es  handelt  sich  iiberhaupt  um  keine  Liihmung,  sondern  um  eine  Minder- 
innervation,  deren  Feststellung  genauer  Beobachtung  bedarf.  In  der  Euhe 
ist  der  Unterschied  der  beiden  Gesichtshiilften  in  der  Eegel  wenig  auffallig, 
weniger  als  unter  iihnlichen  Verhiiltnissen  bei  Erwachsenen.  Auch  auf 
der  Hohe  des  Weinens  liisst  das  Mienenspiel  hiiufig  keine  Ungleichheit 
erkennen;  sieht  man  aber  zu,  wenn  das  Kind  zu  weinen  beginnt  oder 
aufhort  oder  wenn  es  lachelt,  so  merkt  man  das  spiitere  Einsetzen  wie 
das  friihere  Nachlassen  der  Innervation  auf  der  geliihmten  Seite  selbst 
in  den  leichtesten  Fiillen.  Bei  besserer  Auspragung  der  Parese  fallen  die 
Hebung  des  Mundwinkels  und  andere  mimische  Veriinderungen  iiberhaupt 
nicht  so  ausgiebig  aus  wie  auf  der  gesunden  Seite. 

Auch  der  Augenast  des  Facialis  geht  in  vielen  Fiillen  nieht  frei 
aus.  In  einigen  Fiillen  steht  die  Lidspalte  der  geliihmten  Seite  welter 
offen,  in  anderen  merkt  man  erst  beim  Weinen,  dass  sie  weniger  verengt 
wird.  Es  handelt  sich  dabei  um  Unterschiede  von  demselben  Masse  wie 
in  der  unteren  Gesichtsmuskulatur. 

Eosenberg  hat  einen  Fail  von  schwerer  Facialparese  bei  einer 
hemiplegischen  Cerebralliihmung  (nach  Scharlach)  beschrieben,  in  welchem 
die  Ausbreitung  der  Parese  auf  die  obere  Gesichtsmuskulatur  und  die  geringe 
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rairaische  Bewegliclikeit  der  unteren  die  Unterschiede  zwisishen  centraler 
iind  peripherischor  Facialislahmiiiig  zu  verwischen  droliten.  Er  giebt  an,  eine 
miissige  Betlieiligung  des  obereii  Astes  sei  bei  der  centralen  Facialparese 
der  Kinder  elier  die  Eegel  als  die  Ausnahme.  Zur  Unterscheidung  von  der 
peripherischen  Laiimung  scheint  itim  das  Verhalten  der  GesichtsmusiielD 
beim  mimisclien  Ausdruck  der  sicherste  Anhaltspunkt.  Eine  centrale 
Parese,  die  bei  der  Ruhe  und  bei  geringer  raimischer  Anspruchuahme 
deutlieh  ware,  pflege  sich  bei  energischer  Mimik  (starkem  Weinen)  aus- 
ziigleichen,  wiihrend  die  peripherische  Parese  auch  dann  bestehen  bleibe. 

Konig  hat  die  Facialparese  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung 
betreffs  des  Unterschiedes  zwischen  willktirlicheu  und  mimischen  Be- 
"wegungeu  untersucht,  welcher  bei  der  Hemiplegie  der  Erwachsenen  so 
hiiufig  zu  constatiren  ist.  Bei  hemiplegischen  Erwachsenen  sind  die  mimi- 
schen Bewegungen  des  Gesichtes  besser  erhalten  als  die  willkiirlichen,  so 
dass  eine  bei  ihnen  auftretende  sogenannte  mimische  Parese  durch  die  Lasion 
eines  besonderen  Centrums  der  Ausdrucksbewegungen  im  Thalamus  (Bech- 
terew)  erklart  werden  sollte.  Konig  constatirt  nun  zunachst  die  grossere 
Haufigkeit  der  mimischen  Beeintrachtigung  bei  Kindern  (17mal  unter 
24  Fallen)  und  theilt  dann  einen  Sectionsbefand  eines  Falles  mit  mimischer 
Parese  mit,  bei  dem  sich  eine  circumscripte  Lasion  der  motorischen  Rinde 
bei  Integritat  der  Thalami  ergab.  Er  schliesst  daraus,  dass  man  fiir  die 
Erklarung  der  mimischen  Facialparese  bei  Kindern  auf  ein  besonderes 
„mimisches  Centrum"  verzichten  miisse.  Die  haufige  Doppelseitigkeit  oder 
Diffusitat  der  HirnalTection  hindere  vielleicht  das  vicariirende  Eintreten  der 
einen  Hemisphare  fur  die  andere  bei  Innervation  der  unwillkiirlichen  Be- 
wegungen. 

Es  liegt  wohl  naher,  nach  einem  physiologischen  Erklarungsversuch 
zu  greifen.  Die  mimischen  Bewegungen  der  Erwachsenen  stehen  gewiss  unter 
anderen  Innervationsbedingungen  als  die  der  Kinder,  und  es  hiitte  nichts 
Auffalliges,  wenn  die  Mimik  Erwachsener  sich  gegen  eine  Herdlasion 
resistenter  verhalten  wiirde. 

Zu  Irrthiimern  in  der  Beurtheilung  der  Facialparese  kanu  der  Um- 
stand  fiihren,  dass  in  emer  Eeihe  von  Fallen  die  Gesichtsmuskulatur  der 
gelahmten  Seite  spastisch  innervirt  wird.  Wenn  dies  der  Fall  ist,  dann 
wird  beim  Weinen  das  Auge  dieser  Seite  starker  zugekniffen,  der  Mund- 
winkel  hoher  gehoben  u.  s.  w.  Nicht  selten  kann  man  sich  aber  gerade 
dann  ilberzeugen,  dass  die  anscheinend  besser  innervirte  Seite  an  Sprech- 
bewegungen  weniger  Antheil  nimmt,  und  dass  leichte  Zuckungen  spontan 
an  einzelnen  Muskeln  auftreten,  wie  man  es  bei  ausgeheilten  peripherischen 
FacialisUlhmuDgen  Erwachsener  zu  sehen  gewohnt  ist.  Manche  Be- 
obachtung  von  „wechselstaudiger"  Facialisliihmung  in  der  Literatur  der 
hemiplegischen  Cerebrallahmung  diirfte  sich  so  aufklaren.  Die  spastische 
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Innervation  des  Facialis  ist  iinter  verschiedenen  Namen  beschrioben  und 
von  vielen  Autoreu  bemerkt  worden,  so  in  den  Beobacbtungen  der  Icono- 
grapliie  de  la  Salpetriore,  von  Fisher  („Ki-ampf  beim  Spreclien"),  Del- 
homme,  Gowers  („Overactioii"),  Marie  („secundare  Contractur"). 

In  zwei  Fallen  von  Freud-Eie  war  die  spastische  Innervation  im 
Facialisgebiet  der  Vorlaufer  einer  Chorea  des  Gesichtes,  die  sich  vs^ahrend 
der  Periode  der  Beobachtung  entwickelte.  Die  Gesichtschorea,  welche 
sich  iiSrigens  hiiufig  in  tic-ahnliclien  Zuckuogen  einzelner  Muskeln  ilussert. 
zeichnet  sich  vor  der  Gesichtsparese  durch  zwei  Besonderheiten  aus.  Sie 
betheiligt  1.  den  Augenast  eben  so  sehr  wie  den  Mundast;  2.  greift  fast 
immer  auf  die  andere  Seite  iiber.  Dasselbe  functionelle  Moment,  die  Ver- 
kniipfung  der  beiderseitigen  Gesichtsmuskeln  zur  bilateralen  Action,  welches 
die  Wirkung  einer  einseitigen  Parese  so  sehr  abschwacht,  scheint  einem 
einseitigen  Eeizzustand  doppelseitige  Auspragung  zu  gestatten. 

Chorea  im  Gesicht  als  Theilerscheinuug  einer  halbseitigen,  post- 
hemiplegischen  Bewegungsstorung  ist  schon  von  Charcot  beschrieben 
worden. 


Wahrend  im  Allgemeinen  die  Gesichtsparese  bei  der  hemiplegischen 
Cerebrallahmuug  hinter  der  Betheiligimg  der  Estremitiiten  zuriicktritt,  giebt 
es  einzelne  Fiille,  in  denen  das  umgekehrte  Verhaltniss  statt  hat,  so  dass 
die  Facialisuugleichheit  im  Vordergrunde  des  Bildes  steht  (Fiille  von 
Freud  und  Rie).  Derselbe  Effect  kommt  zu  Staude,  wenn  von  einer  an- 
langlich  voUstiindigen  Hemiplegie  die  Extremitiltenlahmung  sich  zurtick- 
bildet,  wahrend  die  Facialparese  bestehen  bleibt. 

So  berichtet  Osier  von  einem  zur  Zeit  der  Beobachtung  1472 jahrigen 
Kinde,  das  mit  einem  Jahre  vollkommen  hemiplegisch  gewesen  war.  Die 
Lahmung  in  den  Extremitiiten  hatte  sich  bis  auf  „die  letzte  Spur"  zuriick- 
gebildet;  im  Gesichte  bestand  aber  starke  einseitige  Parese  mit  chorea- 
tischen  Bewegungen  der  gelahmten  Muskeln. 

Aehnlich  war  es  in  einem  Fallo  von  Konig,  der  naeh  asphyktischer 
Geburt  vom  zehnten  Lebensmonat  an  epileptische  Kriimpfe  zeigte  und  im 
siebeuten  Lebensjahre  nach  einem  Status  epilepticus  eine  rechtsseitige 
Hemiplegie  acquirirte.  Die  Extremitatenlahmung  verschwand  nach  acht 
Wochen  und  stellte  sich  nur  unmittelbar  nach  einem  epileptischen  Anfall 
jedesmal  filr  ganz  kurze  Zeit  wieder  ein;  die  Facialislahmung  blieb  aber 
standig.  Das  Extrem  dieser  Reihe  bildet  dann  die  Moglichkeit,  dass  sich 
von  der  Hemiplegie  tiberhaupt  nur  die  Facialisparese  ausbildet,  die  dann 
durch  die  Anamnese,  durch  die  Complication  rait  Epilepsie  wie  durch 
ihre  weiteren  Schicksale  ihre  Zugehorigkeit  zur  hemiplegischen  Cerebral- 
lahmung  verriith.  Ein  Fall  von  Freud-Rie  zeigt  diese  Moglichkeit  ver- 
wirklicht.  Die  Facialparese  ist  aber  auch  hier  noch  mit  Zungendeviation  und 
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Augenmuskelstorungen  complicirt.  Die  Auffassung  der  Facialparese  wurde 
durch  den  Umstarid  gesichert,  dass  spaterhin  Gesiebtschorea  sowie  Chorea 
der  nie  gelahmt  gewesenen  Extremitatea  auftrat. 

Freud-Eie  XXVII.  Carl  Winter,  3  Jalire.  Das  bis  dahin  gesunde 
Kind  hatte  vor  einem  Jalire  einen  Fraisenanfall  von  zweistiindiger  Dauer;  in 
der  vorigon  Woche  abermals  Fraisen  an  zwei  aufeinanderfolgenden  Tagen,  von 
Erbrcchen  begleitet,  aber  nieht  von  Fieber.  Seitiier  ist  der  Charakter  des 
Kindes  veraudert,  es  ist  miirrisch,  zerstreut  und  geht  auch  schlechter. 

Status  praesens.  Kind  iibellauuig,  von  gewohnlicher  Intelligenz.  Die  Pu- 
pillen  gleich,  reagiren  gut.  Die  Angenbewegungen  frei  bis  darauf,  dass  sich 
das  linke  Aiige  nicbt  daiiernd  in  den  ausseren  Augenwinkol  einstellen  will. 
Die  linke  Gresiehtshalfte  in  der  Eulie  und  bei  Innervation  minder  innervirt. 
Die  Zunge  weicht  ein  wenig  nach  links  ab.  Die  Bewegungen  der  Extremitaten 
frei.   Eeflexe  beiderseits  massig.   Sensibilitat  erlialten. 

Verlaiif.  Es  zeigen  sich  gelegentliche  andere  Storungen  der  Angen- 
bewegungen, doch  von  wenig  ausgesprochener  Natur.  Der  Zustand  bleibt  un- 
verandert,  das  Kind  macht  alLmalig  einen  friseheren  Eindruck;  zwei  Jahre 
spater  kommt  es  wieder  zur  Vorstellung.  Die  linksseitige  Facialparese  ist  nocli 
deutlich,  es  hat  sich  aber  eine  Chorea  herausgebildet,  die  sich  in  einer  merk- 
lichen  Unruhe  urn  den  linken  Mundwinkel  aussert.  Von  Zeit  zu  Zeit  auch 
zuckende  Bewegungen  des  Arm.es  und  Beines  der  linken  Seite. 

Anhangsweise  sei  erwahnt,  dass  die  Pacialisparese  haufig  von  Zungen- 

ablenkung  begleitet  ist,  welche  nach  Konig  gelegentlich  auch  ohne  die 

erstere  vorkommt,  und  dass  die  Zunge  an  der  Gesiebtschorea  Antbeil 

nebmen  kann. 

P)  Die  Extremitatenlabmung.  Wenn  beide  Extremitaten  von 
der  Labmung  befallen  sind,  so  gilt  als  Eegel  eine  welt  stiirkere  Schadigung 
des  Armes.  Ebenso  darf  man  erwarten,  dass  bei  etwaiger  Besserung  der 
Hemiplegie  das  Bein  sich  rascber  und  vollstandiger  erholen  wird  als  der 
Arm.  Indess  fiodet  man  in  jeder  grosseren  Sammlung  vereinzelte  Beispiele 
von  entgegengesetztem  Verhalten.  Falle,  in  denen  das  Bein  sich  rasch 
erbolt,  werden  natiirlich  in  einem  gewissen  Stadium  den  Eindruck  einer 
bracbialen  Monoplegie  hervorrufen.  So  lange  das  Kind  nicbt  gehen  kann, 
ist  das  Urtbeil  iiber  die  Ausbreitung  der  Labmung  haufig  erschwert.  Man 
glaubt,  eine  bracbiale  Monoplegie  vor  sich  zu  baben,  und  wenn  das  Kind 
zu  gehen  beginnt,  zeigt  sich  doch  eine  bemiplegiscbe  Gangstorung. 

Sachs  und  Peterson  bestreiten,  dass  es  bei  der  hemiplegischen 
Cerebrallahmung  iiberbaupt  Monoplegien  gibt.  Man  kann  dieser  Bebauptung 
widersprechen,  wenn  man  nur  der  Thatsacbe  eingedenk  bleibt,  dass  or- 
ganiscbe  Monoplegien  iiberbaupt  nur  sebr  s  el  ten  rein  ausgepriigt  vor- 
kommen.  Es  sind  zumeist  Monoplegien  a  potiori  so  benannt.  Ein  Ausatz 
zur  Vervollstandigung  iiber  die  Monoplegie  hinaus  ist  immer  zu  fiiiden 
Oder  war  wenigstens  in  irgend  einem  Stadium  des  Verlaufes  vorbanden. 
Freud  bat  die  organiscben  Monoplegien  allgemein  dahin  charakterisirt, 
dass  sie  nicbt  zugleich  hocbgradig  und  gut  abgegrenzt  sein  konnen ;  eine 
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Steigerung  in  ihrer  Intensitilt  ziehe  immer  eiue  Vergrossening  in  ihrer 
Ausbreitimg  nach  sich,  und  er  hat  auf  diesen  CJaarakter  die  Differential- 
diagnose  gegen  die  hysterischen  Liihmungen  gegruudet. ') 

Es  liegen  in  der  Literatur  mehrere  Beobaclitungen  vor,  denen  man 
den  Charakter  von  Monoplegien  (mit  obiger  Einschriinkung)  nicht  gut 
absprechen  kann.  So  Wuillamier's  Fall  II  (mit  5'/^  Jahren  Parese  des 
Beines,  erst  mit  9  Jahren  des  Armes),  Knapp  Fall  II  (nach  Trauma 
Parese' von  Gesicht  und  Arm),  zvs^ei  Angaben  von  Audry  u.  A. 

Freud  und  Eie  beschreiben  mehrere  Falle  als  Monoplegia  cruralis, 
die  indess  eigentlich  associirte  Monoplegien  sind,  da  sie  ausser  der  Bein- 
parese  eine  deutliche  Facialparese  zeigen.  Interessant  ist,  dass  in  einem 
dieser  Falle  die  Hemiplegie  spater  dadurch  sich  vervollstandigte,  dass  an 
dem  niemals  gelahmten  Arm  Chorea  auftrat.  Die  choreatische  Bewegungs- 
storung  bezeugt  hier  wieder  (wie  bei  der  Gesichtsehorea)  ihre  Eignung, 
iiber  den  Verbreitungsbezirk  der  Lahmung  hinauszugehen. 

Ein  Fall  wie  der  letzterwahnte  von  Freud-Eie  kann  den  Ueber- 
gang  zu  einer  Gruppe  von  seltenen  aber  theoretisch  bedeutsamen  Fallen 
bilden,  in  welchen  zwar  Arm  und  Bein  von  der  Affection  ergriffen  sind, 
aber  in  verschiedener  Weise.  Freud  und  Eie  haben  diese  Falle 
„Mischformen"  genannt,  sie  als  Uebergange  zwischen  dem  spastischen  und 
dem  choreatischen  Typus  der  hemiplegischen  Oerebrallahmung  aufgefasst. 
In  ihnen  ist  der  Arm  choreatisch  afficirt,  ohne  viel  Lahmung  und  Span- 
nung,  wahrend  das  Bein  spastisch  gelahmt  ist.  In  ganz  seltenen  Fallen 
trifft  man  es  sogar  umgekehrt;  der  Arm  ist  in  spastischer  Contractur, 
das  Bein  wenig  gelahmt  und  dafiir  choreatisch  (Athetose  der  Zehen). 
Eine  solche  Mischform  kann  primiir  auftreten  oder  nachtraglich  aus  einer 
Hemiplegie  entstehen,  indem  nm*  eine  Extremitat  die  spastische  Lahmung 
gegen  Chorea  vertauscht.  Man  lernt  hier  die  Chorea  als  ein  Aequivalent 
der  Lahmung  auffassen  und  wird  dieselbe  Betrachtung  spaterhin  fiir  die 
an  den  hemiplegischen  Extremitaten  auftretende  Atrophie  wiederholen 
durfen.  Man  kann  darum  in  diesem  Zusammenhange  auch  auf  jene  Falle 
hinweisen,  in  welchen  das  Bein  sich  von  Athetose  oder  Atrophie  inten- 
siver  betroffen  zeigt  als  der  Arm. 

So  zeigt  z.  B.  ein  Fall  Eulenburg's,  IV,  starkere  Athetose  am  Bein 
als  am  Arm,  ein  Fall  von  Delhomme  nur  Athetose  der  Zehen,  in  der 
Beobachtung  V  der  Iconographie  ist  die  Atrophie  des  Beines  starker  als 
die  des  Armes  u.  dgl.  m. 

In  einer  erheblichen  Anzahl  von  Fallen  wird  die  hemiplegische 
Ausbreitungsform  iiberschritten  durch  die  Mitbetheiligung  des  Beines  der 
nicht  gelahmten  Seite.  Dieselbe  zeigt  sich  nicht  etwa  darin,  dass  dieses 

^)  Freud,  Quelques  considerations  pom*  une  etude  comparative  des  paralysies 
motriees  organiques  et  hysteriques.  Arch,  de  Neurol.  No.  77. 
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Bein  paretisch  wird,  sondorri  in  dem  Auftreten  von  erheblicherer  Muskel- 
spannung  und  Reflexsteigorung.  Der  Gang  bekommt  dann  einen  deutlich 
spastischen  Oiiarakter  und  wird  tiherhaupt  viel  schlechter  als  bei  Aflfection 
nur  des  eines  Beines. 

Die  Betheilignng  des  zweiten  Beines  an  der  eerebralen  Hemiplegie 
kommt,  wie  man  seit  den  bekannten  Untersuchungen  von  Pitres  weiss, 
auch  bei  Erwachsenen  vor.  Sie  scheint  allerdings  in  der  Hemiplegie  der 
Kinder  liaufiger  zu  sein.  Eine  Andeutung  solcher  Mitbetheiligung  in  Form 
von  beiderseitiger  Steigerung  des  Patellarreflexes  bildet  fast  die  Hegel. 
Bei  der  eerebralen  Kinderlahmung  bietet  dieses  Symptom  aber  ein  ganz 
besonderes  Interesse,  indem  es  den  Uebergang  zu  den  im  Kindesalter  so 
haufigen  spastischen  Paraplegien  herstellt,  welche  lange  Zeit  hindurch 
fur  Erkrankungen  spinaler  Natur  gehalten  worden  sind.  Thatsachlich 
bleibt  es  bei  derartigen  Fallen  oft  der  Willkur  iiberlassen,  ob  man  sie 
der  hemiplegisehen  oder  der  diplegischen  Infantilen  Cerebrallahmung  zu- 
rechnen  will,  da  diese  Scheidung  ohnedies  nur  durch  die  Anforderung 
einer  bequemen  Beschreibung  gerechtfertigt  ist,  und  sich  nur  im  Grossen 
und  Ganzen  mit  dem  Unterschiede  zwischen  den  erworbenen  und  con- 
genitalen  Formen  der  Infantilen  Cerebrallahmung  deckt.  Es  giebt  eine 
grosse  Menge  von  Diplegien,  die  sich  als  Combination  einer  paraplegisehen 
Starre  mit  einer  Hemiplegie  darstellen,  zu  denen  also  unsere  Falle  von 
Mitbetheiligung  des  zweiten  Beines  bei  einer  Hemiplegie  directe  hinfiihren. 

Sehon  Lovett  beobaehtete,  dass  unter  26  Fallen  von  hemiplegischer 
Kinderlahmung  9  eine  Combination  mit  einem  hoheren  oder  geringeren 
Grad  von  spastischer  Paraplegie  zeigten,  und  spraeh  direct  die  Ver- 
muthung  aus,  dass  anfanglieh  hemiplegische  Falle  sich  im  Laufe  der 
Jahre  zu  spastischen  Paraplegien  umbilden  konnen,  was  zu  erweisen  ihm 
allerdings  nicht  gelang. 

Freud  und  Eie  haben  dann  einen  Fall  beschrieben,  der  etwas 
Aehnliches  wie  die  von  Lovett  vermuthete  Umwandlung  des  Ki-ank- 
heitsbildes  erkennen  lasst.  Die  Aetiologie  dieses  Falles  war  eine  corapli- 
cirte,  Trauma  in  der  Graviditat,  Zwillingsgeburt,  iibrigens  dann  normale 
Entwicklung.  Mit  2  Jahren  Convulsionen  vor  einer  entziindlichen  Lungen- 
krankheit,  dann  gesund  bis  zu  4^4  Jahren,  wo  sich  unter  sehweren 
Initialerscheinungen  eine  rechtsseitige  Lahmung  einstellte.  Von  der  an- 
fanglichen  typischen  Hemiplegie  dieses  Falles  war  ein  halbes  Jahr  spiiter 
noch  Facialisparese  und  geringfiigige  spastische  Parese  des  Armes  ilbrig- 
geblieben.  Wahrend  dieser  Besserung  hatte  aber  der  Process  im  Gehirn 
weitergegriffen,  und  unter  wiederholten  corticalen  Convulsionen  war  das 
Bein  der  nicht  gelahmten  Seite  mitbetheiligt  worden,  so  dass  zur  Zeit  der 
Beobachtung  die  spastische  Paraplegie  mit  schwerer  Sehadigung  des  Gehens 
und  Stehens  wait  auffalliger  war  als  der  Rest  von  Hemiplegie. 


Contraeturen,  Schnenreflexo,  Haltiing  und  Gang. 
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8.  Contraeturen,  Sehnenreflexe,  Haltung  und  Gang. 

Die  charakteristisclie  Haltung  der  geliilimten  Extremitiiten  bei  der 
heraiplegisehen  Cerebral lilhmung  schildert  Gaudard  mit  folgenden  Satzen: 

„Der  Arm  ist  an  den  Eumpf  gedriickt,  der  Vorderarm  steht  in 
halber  Pronation  und  ist  gegen  den  Oberarni  rechtwinkelig  gebeugt.  Der 
EUbogen  haftet  am  Korper.  Die  Hand  ist  gebeugt  und  ulnarwarts  ge- 
neigt,  die  Finger  raehr  oder  minder  in  die  Hohlhand  geschUtgen,  wobei 
sie  den  Daumen  iiberdecken.  Das  Bein,  um  ein  Geringes  riach  innen 
rotirt,  zeigt  manchmal  eine  leichte  Beugung  des  Unterschenkels  gegen 
den  Oberschenkel  und  eine  Streckung  (Plantartlexion)  des  Fusses.  Dabei 
ist  die  Fussspitze  nach  innen  gewendet,  was  dem  ganzen  Fuss  den 
Charakter  des  Equinovarus  verleiht.  Bei  der  Mehrzahl  der  Kranken  ist 
die  grosse  Zehe  fast  rechtwinkelig  gegen  den  Metatarsus  erhoben." 

Piigen  wir  hinzu,  dass  die  Diagnose  der  Hemiplegie  oft  beim  ersten 
Anblick  zu  machen  ist,  wenn  man  das  Kind  auf  eine  ebene  Unterlage 
gesetzt  hat.  Der  Arm  wird  in  der  oben  beschriebenen  charakteristischen 
Weise  gehalten,  und  das  Knie  derselben  Seite  liegt  auf  der  Unterlage 
nicht  auf. 

Versucht  man  eine  der  beschriebenen  Stellungen  aufzuheben  und 
liisst  dann  den  betrefifenden  Korpertheil  frei,  so  kehrt  er  sofort  in  die 
friihere  Stellung  zuriick.  Dies  ist  das  Kennzeichen  einer  voll  entwickelten 
Contractur.  Den  Grad  derselben  beurtheilt  man  nach  der  Anstrengung, 
deren  es  bedarf,  um  eine  Contracturstellung  voriibergehend  auszugleichen. 

So  stellt  sieh  die  Contractur  dar,  so  lange  absolute  Lilhmung  der 
willkiirlichen  Beweglichkeit  besteht.  Das  Wesentliche  am  Phanonien  der 
Contractur,  die  Spannung  der  Muskeln,  fiir  welche  man  die  Bezeichnung 
Hypertonie  bevorzugen  kann,  wird  aber  auch  bei  geringeren  Graden  von 
Lahmung  gefunden  und  vertriigt  sich  mit  einem  gewissen  Masse  freier 
Beweglichkeit.  Da  der  hypertonische  Zustand  der  Muskulatur  an  und  fiir 
sich  ein  Hinderniss  fiir  die  Beweglichkeit  ist,  macht  es  in  solchen 
Fallen  gewohnlich  Schwierigkeiten  zu  entscheiden,  welcher  Antheil  der 
Bewegungsstorung  ausserdem  auf  Eeehnung  einer  vorhandenen  Parese 
koramt. 

Man  kann  oft  sehen,  dass  bei  Intention  ein  ziemliches  Mass  will- 
kurlicher  Beweglichkeit  einer  Extremitiit  hervortritt,  wiihrend  in  der  Ruhe 
an  Stelle  der  sonstigen  Euhelage  sogleich  die  Contracturstellung  ein- 
genommen  wird.  Es  kann  auch  umgekehrt  geschehen,  dass  die  nicht 
innervirten  Extremitiiten  sich  in  ihren  einzelnen  Abschnitten  weich  an- 
fuhlen  und  ohne  viel  Widerstand  Verschiebungen  zulassen,  Avahrend  mit 
dem  Einsetzen  der  Intention  zu  Mullkiirlichen  Bewegungen  auch  Span- 
nungen  an  den  bewegten  Extremitiiten  eintreten.  Man  spricht  in  diesem 
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Falle  nicht  von  „Contraciur",  weil  zur  Begriffsbestimmung  der  letztereri  das 
Verharren  in  der  dureh  Muskelspannung  herbeigefiihrten  Stellung  gehort. 

In  Betreff  der  Contracturen  bei  der  cerebralen  Kinderlahmung  er- 
gibt  sich  eine  Anzabl  von  interessanten  Fragen,  deren  Beantwortung 
allerdings  ein  besseres  Yerstilndniss  fiir  das  Wesen  der  Contractur  voraus- 
setzen  wiirde. 

Eine  hochst  wichtige  Beobacbtung  von  Gibb  (Trauma  in  utero, 
vide  pag.  46)  zeigt,  dass  Contracturen  angeboren  vorkommen,  d.  h.  bereits 
in  utero  aequirirt  werden  konnen. 

Es  bestehen  mehrere  Behauptungen,  dass  die  Contracturen  sofort 
mit  der  Lahmung  aufgetreten  sind  (z.  B.  Eubino  von  einem  syphilitisch 
inficirten  Kinde).  Wir  haben  keine  Gelegenheit  gehabt,  diese  Angabe  zu 
bestatigen,  wissen  aber  aus  der  Pathologie  des  erwachsenen  Gehirnes, 
dass  das  gleichzeitige  Eintreten  von  Contractur  und  Lahmung  sowohl  bei 
besonderen  Localisationen  als  auch  unter  besonderen  Bedingungen  der 
Lasion  vorkommen  kann. 

In  der  Eegel  ist  die  Lahmung  zunachst  eine  schlaflfe,  und  die  Con- 
tractur erscheint  erst  nach  einem  gewissen  variabeln,  aus  den  Anamnesen 
nicht  zu  bestimmenden  Zeitraum.  Kommen  die  Kinder  zur  Beobacbtung, 
so  kann  1.  Contractur  vorhanden  sein,  2.  fehlen,  weil  sie  a)  noch  nicht 
entwickelt,  h)  bereits  voriibergegangen  ist. 

Das  Urtheil  hiertiber  kann  durch  den  Umstand  gestort  werden,  dass 
die  Intensitat  der  Contractur  in  jedem  einzelnen  Falle  grossen  Schwan- 
kungen  unterworfen  ist.  Ein  Fall,  der  bei  einer  ersten  Untersuchung  frei 
von  Contractur  zu  sein  seheint,  kann  bei  einer  zweiten  an  einem  anderen 
Tage  erhebliche  Grade  von  Muskelspannung  aufweisen.  In  einem  irgend 
schwereren  Fall  wird  Contractur  nie  verraisst. 

Dass  vorhandene  Contracturen  nach  einer  neuerlichen  fieberhaften 
Erkrankuug  oder  nach  Wiederholung  der  Convulsionen  sich  sehr  bedeutend 
steigern,  ist  eine  leicht  zu  wiederholende  Beobacbtung. 

Wie  bekannt,  ist  durchaus  nicht  jede  Hemiplegie  bei  Erwachsenen 
von  Contractur  gefolgt,  vielmehr  kann  die  Lahmung  sich  bessern  und 
verschwinden,  ohne  dass  sich  je  Contractur  entwickelt  hat.  Dasselbe  gilt 
fiir  die  cerebrale  Kinderlahmung;  es  giebt  auch  hier,  wie  spater  durch 
Beispiele  belegt  werden  wird,  Formen,  bei  denen  die  Lahmung  rasch 
verschwindet  und  Contractur  niemals  beobachtet  wird.  Eine  interessante, 
aber  nicht  zu  beantwortende  Frage  ist  es  aber,  ob  eine  cerebrale  Kinder- 
lahmung fortbestehen  kann,  ohne  dass  sich  Contractur  entwickelt.  Ein- 
zelne  congenitale  Falle  stellen  sich  so  dar;  natiirlich  weiss  man  aber 
nicht,  ob  bei  ihnen  nicht  Contractur  dereinst  bestanden  hat. 

Wenn  es  zur  Ausbildung  von  Contractur  gekommen  ist,  so  kann 
das  weitere  Verhalten  ein  zweifaches  sein.  Entweder  die  Contractur  bleibt 


Contracturen,  Sehnenreflexe,  Haltung  und  Gang. 
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wie  die  Lahmung  unbestimmt  lange  und  fiihrt  schliesslich  zur  Fixirung 
der  Glieder  in  den  Contracturstellungen.  Man  ist  dann  nicht  mehr  im 
Stande,  ohne  Zerreissungen  Veranderungen  dieser  Stellungen  herbeizufiihren. 
Knochen  und  Gelenke  haben  neue  Formen  angenommen,  die  Muskeln 
haben  sich  dauernd  verkiirzt  und  werden  auch  in  tiefer  Ohloroformnarkose 
nicht  verlangert.  Es  fehlt  an  einer  passenden  Bezeichnung,  diesen  End- 
ausgang  der  Contractur  von  letzterer  selbst  zu  unterseheiden.  Wir  finden 
denselben  bei  Erwachsenen,  die  in  friiher  Jugend  eine  cerebrale  Lah- 
mung  erlitten  haben;  er  verdiente  vielleicht  eingehendere  Untersuchung. 

Oder  aber  nach  dem  Stadium  der  intensiven  Lahmung  und  Con- 
tractur tritt  ein  zweites  der  Besserung  ein.  Die  Contractur  schwindet 
selbst  dann,  wenn  sie  einen  hohen  Grad  erreicht  hatte,  und  zwar  meist 
im  gleiehen  Masse  wie  die  Lahmung.  Es  fehlt  an  Andeutimgen  hieriiber, 
ob  man  von  einer  gewissen  Intensitat  der  Contractur  an  diese  Besserung 
nicht  mehr  erwarten  darf.  Es  ist  nun  sehr  wichtig,  dass  dieser  Eiickgang 
der  Contractur  weder  an  alien  Stellen  noch  an  alien  gleichzeitig  zu 
erfolgen  braueht.  Arm  und  Bein  verhalten  sich  hierin  meist  verschieden, 
wie  bereits  ausgefiihrt.  Es  kann  am  Arm  die  Contractur  bereits  gewichen 
sein;  am  Beine  (wo  sie  ohnehin  zumeist  als  Hypertonia  auftrittj  noch 
fortbestehen,  gelegentlich  einmal  eher  am  Beine  verschwinden.  Am  Arm 
selbst  beobaehtet  man  das  einemal,  dass  Schultergelenk  oder  Ellbogen- 
gelenk  noch  ziemliche  Spannung  zeigen,  wahrend  die  Finger  bereits 
sehlaflf  und  beweglich  geworden  sind,  anderemale  lasst  sich  nur  noch 
an  den  Fingern  ein  Rest  von  Contractur  nachweiseu.  Da  so  haufig  mit 
dem  Beginn  der  Besserung  die  posthemiplegischen  Bewegungsstorungen 
an  den  friiher  gelahmten  Gliedern  in  Action  treten,  kann  es  in  Folge 
der  oben  erwahnten  Eigenthiimliehkeit  der  Contractur  geschehen,  dass  z.  B. 
am  Unterarm  bereits  Athetose  zu  bemerken  ist,  wahrend  der  Oberarm 
noch  in  steifer  Contractur  an  den  Rumpf  gedriickt  getragen  wird.  Kurz, 
Contractur  sowie  posthemiplegische  Chorea  konnen  jeden  Abschnitt  der 
gelahmten  Extremitaten  individuell  und  unabhangig  von  dem  Zustand  der 
anderen  Abschnitte  befallen. 

Diese  Freiheit  in  der  Ausbreitungsform  der  Contractur  zeigt  einen 
bemerkenswerthen  Gegensatz  zum  Verhalten  der  Lahmung  bei  der  cere^ 
bralen  Hemiplegie  der  Kinder  wie  der  Erwachsenen.  Die  cerebrale  Lah- 
mung ist  jedesmal  am  Endglied  starker  als  an  den  Rumpfgliedern ;  die 
Contractur  kann  da  oder  dort  am  starksten  sein.  Man  beobaehtet  keinen 
Fall,  bei  dem  etwa  die  Beugung  und  Streckung  im  Ellbogen  mehr  ge- 
schadigt  waren  als  das  Spiel  der  Fingerbewegungen,  dagegen  viele  Falle, 
bei  denen  der  Ellbogen  noch  steif,  die  Finger  bereits  erschlafft  sind. 


Frciiil,  C(n(!l)rale  Kindcrlahmung. 
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Sternberg  urtheilt  Uber  die  Contracturen  der  cerebralen  Kinder- 
lahmimg,  sie  seion  einerseits  „beweglicher",  andererseits  „starker"  als  die 
bei  der  Hemiplegie  Erwachsener.  „Bevveglicher"  diirfe  man  sie  heissen, 
weil  es  bei  vorsichtigem  Vorgehen  eher  gelingt,  sie  zu  tiberwinden ;  starker 
fallen  sie  darum  aus,  weil  die  nicht  atrophischen  Muskeln  mit  grosserer 
Kraft  das  Glied,  ubrigens  in  wechselnden  Stellungen,  fixiren.  In  andereu 
Fallen  entwickle  sich  aber  auch  bei  der  lufantilen  Cerebrallahmung  starke 
Contractur  in  fixer  StoUung. 

Die  Untersuchung  der  Keliexe  bei  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung 
der  Kinder  hat  wahrscheinlich  noch  nicht  alle  Ergebnisse  geliefert,  die 
auf  diesem  Gebiete  zu  finden  waren.  Eeflexsteigerung,  insbesondere  des 
Patellarreflexes,  bildet  die  Eegel  und  scheint  nur  bei  der  „choreatischen 
Parese"  ausbleiben  zu  konnen.  Doch  erwahnen  sowohl  Sachs  als  auch 
Freud  und  Rie  einzelne  Falle,  in  denen  aus  unbekannten  Griinden  die 
Patellarreflexe  nicht  gesteigert  oder  selbst  vermindert  waren. 

Bei  schweren  spastischen  Paresen  ist  die  Eeflexsteigerung  sehr  oft 
doppelseitig.  Die  Eeflexsteigerung  ist  im  Allgemeinen  haufiger  als  die 
Contractur,  Fussclonus  ist  nicht  selten. 

Die  Gangart  bei  der  cerebralen  Kinderlahmung  hangt  wesentlich 
davon  ab,  ob  das  Bein  der  nicht  gelahmten  Seite  verschont  oder  mit- 
ergriffen  ist.  Im  ersteren  Falle  ist  der  Gang  zumeist  ein  typiseh  hemi- 
plegischer  mit  Kreisschwenkung  im  Huftgelenk,  nicht  selten  ferner  mit 
Schleudern  im  Knie  („Stepping")  wegen  ausgesprochener  Schiidigung  der 
Dorsalflexion  des  Fusses. 

In  anderen  Fallen  ist  es  die  Missstaitung  des  Fusses  zum  Equinus  oder 
Equinovarus,  welche  am  Gauge  zumeist  auffallt.  Dieselbe  kann  so  hoch- 
gradig  sein,  dass  der  kleine  Patient  „marche  litteralement  sur  ses  orteils", 
wie  sich  Marie  ausdriickt.  Nicht  so  selten  sieht  man  dabei  eine  Sub- 
luxation des  Astragalus. 

Sind  beide  Beine  afficirt,  also  ein  gewisser  Grad  von  spastischer 
Paraplegie  vorhanden,  so  ist  der  Charakter  des  Ganges  weit  mehr  gestort, 
die  Haltung  des  Eumpfes  ist  dabei  eine  zaghafte,  die  Schritte  klein,  oft 
ist  ein  ataktischer  Charakter  nachweisbar  oder  der  Gang  noch  mehr  gestort, 
als  man  aus  der  nachgewiesenen  spastischen  Paraplegie  entnehmen  sollte. 

9.  Augenmuskel-  und  Sehstorungen ;  Sensibilitatsstorungen. 

In  vereinzelten  Fallen  sind  bei  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung 
auch  Lahraungen  der  Augenmuskeln  beobachtet  worden,  die  so  wenig 
wie  bei  der  Hemiplegie  Erwachsener  zum  klinischen  Bilde  gehoren,  aber 
als  Localzeichen  der  Lasion  bedeutsam  sind. 

Der  einzige  derartige  Fall  mit  Sectionsbefund  riihrt  von  Wallen- 
berg her.  Er  hatte  eine  Oculomotorinslahmung  wechselstandig  zu  einer 
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linksseitigen  Hemiplegie  gezeigt  und  fand  durch  die  Autopsie  (erbsen- 
grosse  Cyste  im  rechten  Hirnschenkel)  seine  befiiedigende  Erkliirung. 
Complicirtere  StOrungen  waren  in  einera  Falle  von  Menz  (ohne  Section) 
zu  beobachten;  niimlich  vollstiindige  Oculomotoriusparese  (aussere  imd 
innere  Aeste)  auf  der  der  Lahmung  cntgegengesetzten  Seite,  unvollstandige 
(R.  siq).,  R.  inf.)  auf  der  Seite  der  Lahmung.  Auch  in  diesem  Falle 
musste  ein  Hirnschenkelherd  angenommen  werden.  Eeste  einer  wechsel- 
standigen  Oculomotoriuslabmung  (Ptosis)  fanden  sich  in  einem  Falle  von 
Freud  und  Eie;  in  einer  anderen  Beobaclitung  derselben  Autoren  trat 
nach  einem  neuen  Krankheitsschub  (mit  Fieber  und  Convulsionen)  eine 
vorher  gewiss  nicht  vorhandene  Lahmung  des  wechselstandigen  Abducens 
auf,  die  sich  nach  kurzer  Zeit  zuriickbildete.^) 

Diese  vereinzelten  Falle  konnen  eine  gewisse  principielle  Bedeutung 
beanspruchen.  Da  sie  sonst  in  alien  Stiieken  (Aetiologie,  Ersatz  der  Lah- 
mung durch  Spatchorea,  Epilepsie)  auf  den  Namen  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung  Anspruch  haben,  hindern  sie  uns,  eine  ausschliessliche  Localisation 
in  der  Einde  oder  in  den  Grosshirnhemispharen  filr  die  Infantile  Cerebral- 
lahmung  zu  postuliren. 


Homonyme  laterale  Hemianopsie  neben  der  halbseitigen  Lahmung  ist 
zuerst  von  Freud  1889  beschrieben  worden.  Spater  folgten  andere  Beob- 
achtungen  von  Freud  und  Eie,  Silex,  Henschen,  Koppen,  Konig, 
Lammers.Im  Ganzenist  die  Hemianopsie  eine  recht  seltene  Theilerscheinung 
der  hemiplegischen  Cerebrallahmung ;  Sachs  gibt  in  seinem  Vortrage  iiber 
die  Hirnlahmungen  der  Kinder  an,  er  habe  sie  in  seiner  —  offenbar  sehr 
reichen  —  Erfahrung  nur  8mal  gefunden.  Die  Falle  von  Freud-Eie  be- 
trafen  sehr  junge  Patienten  (der  jungste  11  Monate  alt)  mit  schwerer 
spastischer  Parese,  plotzlichem  Krankheitsbeginn  unter  Fraisen,  wieder- 
kehrenden  epileptischen  Anfallen,  mit  Complication  von  Aphasie  und 
Hemianasthesie.  Bemerkenswerther  Weise  waren  alle  drei  Kinder  nicht 
apathisch  und  intellectuell  gedruckt  wie  sonst  die  Patienten  der  hemiplegi- 
schen Cerebrallahmung,  sondern  heiter  und  regsara,  ja  selbst  in  ihren 
motorischen  Aeusserungen  unbilndig.  Eine  perimetrische  Priifung  der  Ge- 
sichtsfelder  war  natiirlich  ausgeschlossen ;  in  einem  Falle  konnte  das 
Ophthalmoskop  gebraucht  werden  und  erwies  den  Augenhintergrund  als 
normal.  Die  Hemianopsie  wurde  erkannt  durch  die  Gleichgiltigkeit  des 
Kindes  gegen  Gegenstande  in  der  verlorenen  Gesichtsfeldhalfte  und  durch 
den  Ausdruck  seiner  Eathlosigkeit  und  Verzweiflung,  wenn  man  von  ihm 
gesehene  und  begehrte  Dinge  in  die  andere  Halfte  des  Sehraumes  brachte. 
Eines  der  Kinder  hatte  eine  abnorme  Kopfhaltung  und  verstand  es,  den 

*)  Andere  Angabcn  iiber  Augenmuskelliihmungen  in  der  Klinik  der  Diplegien 
(Konig). 
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ftlr's  Auge  verlorenen  Gegenstand  durch  Nachdrfilien  des  Kopfes  und  des 
KOrpers  wiederzuiinden ;  ein  anderes  erlernte  diesen  Kunstgriff  wiihrend 
der  Zeit  der  Beobachtung.  Ob  die  Hemiaiiopsie  etwa  zuruckgieng  oder 
ob  die  Besseriing  der  Sehstorung  auf  die  Ausnutzung  soleher  Hilfsmittel 
zuriiekzufuhren  war,  liess  sich  nieht  entscheiden. 

Der  Pall  Konig's  betraf  ein  alteres  Madchen,  welches  als  Rest  einer 
fruheren  Erkrankung  eine  isolirte  Facialisparese  trug  und  an  epileptisehen 
Anfalleu  litt  (identisch  mit  dem  S.  59  erwahnten  Falle).  Dieses  Kind 
acquirirte  eine  der  Facialisparese  gleichsinnige  Hemianopsie  nach  einem 
neuen  Status  epilepticus  im  zwolften  Jahre,  deren  Trennungslinie  am 
zehnten  Tage  nach  der  Erkrankung  durch  den  Fixationspunkt  gieng.  Spater 
begann  die  Hemianopsie  zuruckzutreten,  es  wurde  centrales  Gesichtsfeld 
frei,  wahrend  sich  gleichzeitig  eine  coneentrische  Einengung  beiderseits 
feststellen  liess.  Beide  Symptome  waren  drei  Monate  spater  wieder  ver- 
schwunden,  die  hemianopische  Storung  aber  fruher  als  die  Einengung, 
die  sich  iiberhaupt  wie  unabhangig  von  ersterer  benahm. 

In  dem  Falle  Lamraers'  trat  Hemianopsie  neben  Hemiplegie,  Aphasie 
und  psychischer  Storung  wahrend  einer  Scharlachnephritis  auf,  schwand 
aber  noch  vor  Ablauf  der  Erkrankung. 

Freud  halt  die  Hemianopsie  seiner  Falle  fur  eine  subcorticale  und 
sucht  sie  durch  die  Annahme  einer  Gefiisserkrankung  im  Bereiche  der 
Art.  cerebri  media  zu  erklaren.  Fur  den  Fall  Konig's,  in  welchem 
Epilepsie  jahrelang  vor  der  Lahmung  bestanden  hatte  und  fliichtige  Ex- 
tremitatenlahmung  nach  jedem  neuen  Anfall  auftrat,  liegt  die  Auffassung 
nahe,  dass  ein  in  der  Rinde  diflfus  verbreiteter  Process  Fortschritte  gegen 
den  Occipitallappen  gemacht  habe. 

Einen  anderen  Pall  von  Hemianopsie  neben  Hemiplegie  hat  noch 
Silex  beschrieben,  die  Ursache  desselben  war  Morphinvergiftung.  Oom- 
plicirter,  aber  doch  in  denselben  Rabmen  gehorig  ist  eine  Beobachtung 
von  Fritzsche.  Dieser  Autor  berichtet  tiber  ein  zweijahriges  Kind,  das 
im  Verlaufe  eines  schweren  Keuchhustens  von  Pneumonic  befallen  wurde. 
Noch  wahrend  des  Bestandes  der  letzteren  traten  Coma  und  vorwiegend 
rechtsseitige  Kriimpfe  auf.  Nachdem  das  Kind  aus  der  tiefen  Apathie  er- 
wacht  war,  liess  sich  constatiren,  dass  es  eine  Sehstorung  bot,  Gegen- 
stande  nicht  erkannte,  ebenso  gehorte  Worte  nicht  verstand.  Eine  Zeit 
lang  wurde  eine  rechtsseitige  Hemianiisthesie  constatirt.  Eine  Lahmung 
bestand  nicht,  bloss  Parese  des  rechten  Facialis,  die  Bewegungen  des 
rechten  Armes  waren  ataktisch.  Mit  fortschreitender  Besserung  war  die 
Sehstorung  deutlich  als  hemianopische  zu  erkennen.  Nach  etwa  einem 
halben  Jahr  trat  vollige  Genesung  ein. 

Die  von  Fritzsche  beobachteten  Symptome  entsprechen  offenbar 
der  functionellen  Ausschaltung  des  ganzen  hinteren  Abschnittes  der  linken 
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Hemisphare,  wobei  noch  eine  irritative  Einwirkung  auf  den  vorderen 
Hemispharenantheil  —  lialbseitige  Kriimpfe  —  zu  Stande  kam.  Fritzsche 
ist  geneigt,  eine  grosse  Blutimg  in  den  Subarachnoidealraum  anzunehmen. 

Storungen  der  Hautsensibilitat  spielen  bei  der  cerebralen  Kinder- 
liihmung  eine  sehr  untergeordnete  EoUe.  Das  hat  zunaclist  seinen  Grund 
darin.  dass  die  Untersuehung  der  Sensibilitat  bei  Kindern  die  grossten 
Schwierigkeiten  bietet;  man  kann  aber  auch  daruber  hinaus  behaupten, 
dass  Storungen  derselben  bei  organisehen  Hirnprocessen  des  Kindesalters 
noch  seltener  sind  als  bei  Erwachsenen.  Es  ist  bekannt,  dass  schon  in 
der  organisehen  Symptomatologie  der  Erwachsenen  die  Sensibilitatsstorung 
gegen  die  Motilitatsstorung  weit  zuriicktritt.  Speciell  die  Hemianasthesie 
cerebralen  Ursprungs  ist  seltener  als  die  Hemiplegie,  in  der  Kegel  minder 
absolut  und  vor  Allem  fliichtiger.  Bei  der  gemeinen  Apopleiie  halt  die 
Hemianasthesie  nur  wenige  Tage  an ;  es  werden  besondere  Localisation  en 
erfordert,  wenn  sie  eine  langer  dauernde  oder  bleibende  sein  soil. 

Bei  der  Hemiplegie  der  Kinder  scheint  Hemianasthesie  —  alien 
Zeugnissen  zufolge  —  noch  weit  seltener  zu  sein.  Charcot  und  seine 
Schiller,  die  seinerzeit  grossen  Werth  auf  das  Zusammentreffen  von  Hemi- 
chorea  und  Hemianasthesie  legten  und  die  Localisation  der  ersteren  auf 
dieses  Verhaltniss  grundeten,  gestanden  doch  zu,  dass  dies  fiii"  die  Hemi- 
chorea  der  Kinder  nicht  gelte. 

Doch  ist  die  Herabsetzung  des  Schmerzgefiihls  an  den  geliihmten 
Extremitaten  nicht  so  selten.  Gaudard  z.  B.  hat  unter  86  Fallen  38,  bei 
denen  Angaben  iiber  Sensibilitatsstorungen  gemacht  sind.  Von  diesen 
zeigen  funf  vollkommene  Hemianasthesie,  neun  geringfiigige  Storungen, 
bei  acht  sind  Gesicht  und  Gehor  auf  der  Seite  der  Liihmung  beeintriichtigt. 
Unter  15  ihra  eigenen  Beobachtungen  sind  drei  mit  Sensibilitatsstorung, 
deren  fliichtigen  Charakter  er  hervorhebt.  Oulmont  hat  unter  seinen 
Fallen  drei,  bei  denen  halbseitige  Storung  der  Hautempfindlichkeit  zu 
constatiren  war,  sammtlich  schwere  Falle,  durch  Epilepsie  complicirt. 

Eine  grossere  Rolle  als  die  praktisch  ganz  und  gar  unwichtige  Sensi- 
bilitatsstorung spielen  die  gleichfalls  seltenen  sensibeln  Eeizerscheinungen, 
die  als  Schmerzen  in  den  geliihmten  Gliedern  auftreten.  Man  kann  geneigt 
sein,  diese  Schmerzen  auf  die  Zerrung  der  Gelenke  und  Muskeln  zu  be- 
ziehen,  wenn  sie  sich  neben  intensiver  Contractur  und  heftigen  Spontan- 
bewegungen  finden.  Allein  man  muss  diese  Erklarung  aufgeben,  da  ana- 
loge  Falle  der  Literatur,  z.  B.  der  von  Sharkey  (Athetose  und  extreme 
mobile  Spasms  der  oberen  Extremitiit),  keine  Schmerzhaftigkeit  berichten. 
Demnaeh  mussen  diese  sensibeln  Reizsymptome  als  unabhiingig  von  dem 
Zustand  der  Musculatur  aufgefasst  werden.  Ganz  iihnliche  schmerzhafte 
Parasthesien  findet  man  bekanntlicb  sowohl  als  Vorboten  wie  als  Folge- 
erscheinungen  von  Gehirnliihmung  bei  Erwachsenen. 
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Bereits  Cazauvielh  hat  die  Schmerzen  in  den  gelahmten  Gliedern 
bei  der  Schilderung  der  eerebralen  Kinderliihmung  erwahnt,  andere  Autoren 
dieselben  gelegentlich  bestiitigt.  Beobachtung  II  der  Iconographie  de 
la  Salpetriore  litt  an  stechenden  Schmerzen  (elancements)  im  gelahmten 
Arm,  die  anfallsweise  auftraten,  ferner  an  Schmerzen  und  Krachen  in  den 
Gelenken  derselben  Extremitat.  Die  Autoren  der  Iconographie  geben  ganz 
allgemein  an,  dass  die  Gelenke  der  gelahmten  Extremitat,  besonders 
Schulter  und  Ellbogen,  Sitz  von  anfallsweise  auftretenden  Schmerzen  sind. 
Bei  derAutopsie  finde  man  dann  eiuige  der  Veranderimgen  ,,de  I'arthrite". 

Auch  diese  Storurig  fiinde  in  den  bekannten  posthemiplegischen 
Gelenkserkrankungen  Erwachsener  ihr  Analogon. 

Symptome  wie  Hemianasthesie  und  Hemianopsie  haben  eine  ent- 
scheidende  Bedeutung  fiir  die  Auffassung  des  Begriffes  „hemipiegische 
Ccrebrallahmung",  indem  sie  uns  nothigen,  iiber  den  Wortsinn  des  Namens 
hinauszugehen,  und  die  letzte  Moghchkeit  aufheben,  dass  diese  hatifige 
Aifection  fiir  eine  auf  die  motorische  graue  Einde  eingeschrankte  System- 
erkrankung  gehalten  werden  konnte.  Die  Localisation  der  Lasion  kann 
nicht  das  Wesentliche  an  der  eerebralen  Kinderlahmung  sein. 
Dies  bestatigt  auch  die  pathologische  Anatomie,  indem  sie  an  den  ver- 
schiedensten  anderen  Rinden-  oder  Hirnpartien  bei  der  hemiplegischen 
Cerebrallahmung  dieselben  Lasionen  nachweist,  welche,  in  die  motorische 
Eegion  versetzt,  von  dort  aus  eine  Hemiplegie  erzeugen  wiirden.  Es  ware 
darum  auch  ganz  einwandsfrei,  eine  etwa  isolirt  vorgefundene  Hemianopsie 
der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  zuzurechnen,  wenn  nur  die  anderen 
klinischen  Momente  (Aetiologie,  Verlauf,  Complicationen)  Uebereinstimmung 
zeigen. 

10,  Aphasie. 

Die  Storung  der  Sprachfimction  tritt  als  Folge  der  eerebralen  Kinder- 
lahmung in  zweierlei  Form  en  auf: 

1.  Wie  beim  Erwachsenen  als  echte  Aphasie,  als  Storung  des  bereits 
erworbenen  Sprachvermogens.  Das  Kind,  das  vor  der  Erkrankung  iiber 
einen  gevvissen  Wortschatz  verfugte,  findet  sich  nun  in  demselben  ein- 
geschrankt,  im  schlimmsten  Fall  auf  eine  einzige  Lautausseruog  an- 
gewiesen,  mit  der  es  verschiedene  Bedeutungen  verkniipfen  muss.  In 
diesen  Fallen  ist  die  Aphasie  Herdsymptom. 

2.  In  vielen  Fallen  bemerkt  man,  dass  Kinder,  die  vor  der  Erkran- 
kung noch  nicht  gesprochen  haben,  das  Sprechen  spiiter  erlernen  als 
andere,  oder  wenn  sie  im  Sprechenlernen  begriffen  waren,  dass  sie  von 
der  Erkrankung  an  keine  oder  nur  sehr  langsame  Fortschritte  machen. 
In  Fallen  dieser  Art  ist  man  nicht  berechtigt,  die  Storung  als  Herd- 
symptom  anzusehen,  da  die  verzogerte  Sprachentwicklung  der  Kinder  als 
Zeiehen  schlechter  Gehirnentwicklung  iiberhaupt  so.  haufig  vorkommt. 
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Es  ist  zweifelhaft,  ob  Alles,  was  die  Autoren  als  „Aphasie"  bei 
Kindern  beschreiben,  wirklich  diesen  Namen  verdient  hat,  ob  sie  nieht 
vielfach  dysarthrische  Storungen  mit  eingeschlossen  haben.  Eine  andere 
als  die  rein  motorische  Aphasie  (Broca  s)  scheint  bei  der  heraiplegischen 
Cerebrallahmung  sehr  selten  beobachtet  worden  zu  seiu. 

AUe  Autoren  sind  daruber  einig,  dass  die  Aphasie  der  hemiplegischen 
Cerebrallahmung  kein  bleibendes  Symptom  ist.  Ootard  hat  den  Satz  auf- 
gestellt:  „I1  est  extremement  remarquable  que,  quel  que  soit  le  cote  de 
la  lesion  cerebrale,  les  individus  hemiplegiques  depuis  leur  enfance  ne 

presentent  jamais  d'aphasie,  et  cela  meme  quand  tout  I'hemisphere 

gauche  est  atrophie!"  Bernhardt  hat  diese  Behauptung  nur  unerheblieh 
eingeschrankt.  Da  man  nicht  annehmen  kann,  bei  den  Processen  der 
hemiplegischen  Cerebrallahmung  erleide  gerade  die  Broca'sche  Stelle 
niemals  eine  dauernde  Schadigung,  so  inuss  man  in  dem  von  Cotard  be-: 
tonten  Verhalten  einen  Beweis  dafiir  erblicken,  dass  im  znrten  Kindesalter 
die  Functionen  der  einen  Hemisphare  von  der  anderen  iibernommen 
werden  konnen. 

Auf  die  geringe  Stufe  der  Gehirndifferenzirung  weist  auch  ein  anderer 
Satz  iiber  die  Aphasie  im  Kindesalter  hin,  der  eine  zweite  Abweichung 
von  dem  Verhalten  Erwachsener  aufdeckt,  dass  namlich  bei  Kindern  Aphasie 
relativ  hiiufig  auch  an  Liisionen  der  rechten  Hemisphare  gekniipft  sei. 

Wulff  gelangt  sogar  nach  Untersuchung  von  24  Fallen  zum  Schlusse, 
dass  weder  der  Sitz  der  Liision,  noch  das  Alter  (Spraehfahigkeit)  allein 
von  grosser  Bedeutung  fiir  die  Entscheidung  nach  der  ferneren  Entwicklung 
der  Sprache  sind.  Auch  zwischen  der  Intensitat  der  halbseitigen  Lahmung 
und  der  Sprachstorung  sei  nicht  ohneweiters  eine  Parallele  zu  ziehen. 

Folgende  kleine  Tabelle  soil  zeigen,  in  welehem  Zahlenverhaltniss 
aphasische  Storungen  bei  rechts-  und  linksseitigen  Paresen  von  ver- 
sehiedenen  Autoren  gefunden  worden  sind. 


(Tabelle  III.) 


A  u  t  o  r 

R. 

L. 

Davon  aphasisch 

Parese 

Heine 

7 

4 

5 

2 

Wuillamier 

8 

5 

3 

1 

G.audard 

55 

25 

25 

8 
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A  u  t  o  r 

R. 

L. 

Davou  apbasiscb 

Pareso 

Wall  en  berg 

94 

45 

66 

17 

li  0  V  e  1 1 

13 

3 

13 

4 

Osier 

12 

1 

Freud-Rie 

23 

7 

12 

3 

Sachs  fand  von  20  Apliasien  12  mit  rechts-  imd  8  mit  linksseitiger 
Lahmung;  Wulff  fand  von  24  Aphasien  9  mit  rechts-  und  15  mit  links- 
seitiger Lahmung. 

Die  eingehendste  Beriieksichtigung  hat  die  Aphasie  bei  der  infan- 
tilen Cerebrallahmung  in  einer  Arbeit  von  Bernhardt  gefunden,  deren 
Ergebnisse  in  folgenden  SLitzen  zusammengefasst  werden  konnen : 

1.  Wirkliche  Aphasie  kommt  im  Kindesalter  durchaus  nicht  selten  vor. 

2.  Als  wichtig  fiir  die  Aetiologie  derselben  kommen  zunachst  die- 
selben  Zustande  in  Betracht,  welche  auch  bei  Erwachsenen  beobachtet 
werden.  Ausserdem  sind  dem  Kindesalter  eigenthiimlich  die  sogenannten 
„Eeflexaphasien"  (Sprachverlust  nach  Indigestionen,  bei  Anwesenheit  von 
Wiirmern  im  Darmcanal,  bei  psychischen  Erregungen  und  bei  allgemeinen 
Neurosen),  ferner  aphasische  Zustande  nach  acuten  Infectionskrankheiten. 

3.  Acute  und  chronische  Hirnkrankheiten  konnen  bei  Kindern  apha- 
sische Zustande  ebensowohl  hervorrufen  wie  bei  Erwachsenen. 

4.  Die  Aphasie  ist  ein  hiiufiges  Symptom  bei  der  cerebralen  Kinder- 
lahmung,  und  zwar  meist  vorubergehend,  seltener  bleibend.  In  der  iiber- 
wiegenden  Mehrzahl  der  Falle  bildet  die  Aphasie  nur  ein  indirectes, 
tempo  rare  s  Herd-  und  kein  dauerndes  Ausfallssymptom.  Das  Vorkommen 
der  Aphasie  ist  nicht  durchwegs  an  eine  gleichzeitig  bestehende  Lahmung 
gebunden;  wo  beide  gleichzeitig  als  Symptome  einer  schwereren  Hirn- 
lasion  vorkommen,  scheinen  sich  diejenigen  Liisionen,  welche  der  Aphasie 
zu  Grunde  liegen,  rasch  zuriickzubilden. 

5.  Selbst  wo  die  Aphasie  als  directes  Herdsymptom  auftritt,  weil 
die  Liision  die  linksseitige  Sprachbahn  zerstort  hat,  kann  ein  Ausgleich 
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stattfinden,  indem  die  rechte  Hirnhalfte  die  Sprachfunction  ubernimmt 
Oder  sie  vielleicht  schon  von  Geburt  an  (bei  Linkshandern)  uber- 
nommen  hat. 

6.  In  Bezug  auf  die  Form  der  Sprachstorung  handelt  es  sich  zumeist 
urn  (ataktische)  motorisehe  Aphasie. 

Die  Aphasie  im  Kindesalter  uberhaupt  hehandelt  ein  kliniseher  Vor- 
trag  von  Treitel,  der  sich  an  eine  altere  Arbeit  von  Carus  anlehnt. 

11,  Posthemiplegisehe  Bewegungsstorungen. 

a)  Bei  intendirter  Bewegung. 

Wenn  das  Stadium  der  Lahmung  bei  der  cerebralen  Kinderlahmuog 
iiberwunden  ist,  werden  intendirte  Bevs^egungen,  insbesondere  aber  solche 
der  friiher  gelahmten  Hand,  in  einer  von  der  normalen  abweichenden 
Weise  ausgefuhrt,  au  welcher  man  bei  genauer  Analyse  drei  pathologische 
Elemente  unterscheiden  kann :  1.  das  spastische,  2.  das  ataktische,  3.  das 
choreatische. 

1.  Als  spastisch  darf  man  die  willkurliche  Bewegung  in  diesen 
Fallen  bezeichnen,  well  sie  mit  iibergrosser  Anspannung  der  bewegten 
Muskeln  ausgefuhrt  wird.  Der  TJrafang  der  einzelnen  Oontractionen  er- 
scheint  vergrossert,  die  Bewegungsform  dadurch  in's  Krampfhafte  iiber- 
trieben.  Dies  gesehieht  sov^^ohl,  wenn  an  der  betreffenden  Extremitat  noch 
Contractur  vorhanden  ist,  als  auch  ohne  solche.  Im  letzteren  Falle  kann 
man  sagen,  der  spastische  Innervationszustand  bei  der  Bewegung  deute 
auf  latente  Contractur  (en  imminence);  die  Contractur  stellt  sich  dann 
auch  meist  gleichzeitig  rait  dem  Intentionsversuch  ein. 

2.  Ataktisch  muss  die  so  erfolgende  Bewegung  heissen,  weil  sie 
denselben  Charakter  erkennen  lasst  wie  die  tabische  Ataxic,  den  der  Un- 
zweckmiissigkeit  durch  unpassende  Vertheilung  der  Innervation.  Die  Inten- 
tion wird  auf  mehr  oder  auf  andere  Muskelgruppen  erstreckt,  als  zur 
besten  Erreichung  des  Zieles  erforderlich  ist,  die  Bewegung  schwankt 
daher  auch  um  das  Ziel  herum  und  erreicht  es  erst  auf  Umwegen. 

3.  Endlich  verdient  die  Bewegung  noch  haufig  den  Namen  einer 
choreatisehen,  weil  bei  ihr  Impulse  auftauchen,  die  zuckungsartig  die 
mehr  oder  minder  sicher  eingehaltene  zweckmiissige  Richtung  der  Inten- 
tion kreuzen,  wie  es  bei  den  intendirten  Bewegungen  Choreatischer  der 
Fall  ist. 

Die  Art,  wie  nach  cerebraler  Kinderlahraung  die  willkiirlichen  Be- 
wegungen ausgefuhrt  werden,  ist  durch  obige  Bemerkungen  nur  analysirt, 
nicht  beschrieben.  Letzteres  ist  allzu  schwer  und  wird  am  besten  durch 
die  Beobachtung  selbst  ersetzt.  In  der  Regel  hat  die  Bewegung  etwas 
von  alien  drei  Charakteren  an  sich,  und  zwar  ist  es  das  choreatische 
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Moment,  was  am  seltensten  auffallig  wird,  so  dass  die  Bezeichnung  spa- 
stisch-ataktiseh  in  den  raeisten  Fallen  zur  Charakteristik  der  willkiji- 
lichen  Bewegung  nach  Ablauf  der  Lahmnng  ausreicht. 

Am  Beine  sind  diese  Bewegungsstorungen  wegen  der  so  geringen 
Mannigfaltigkeit  der  mogliclien  Bewegungen  nicht  gut  zu  unterscheiden. 
Der  spastische  Charakter  wiegt  hier  vor;  der  Gang  ist  bei  Betheiligung 
beider  Beine  haufig  deutlich  ataktisch. 

Es  verdient  Erwahnung,  dass  in  der  besehriebenen  Eigenthiiralichkeit 
der  willkiirlieheQ  Bewegung  das  einzige  nahezu  durchgreifende  Merkmal 
gegeben  ist,  das  die  Cerebrallahraung  der  Kinder  vor  der  der  Erwachsenen 
voraus  hat.  Die  Bewegungsstorung,  welche  man  nach  der  Hemiplegie 
Erwachsener  an  der  friiher  gelahmten  Hand  auffiudet,  ist  einfach  als 
spastisch-paretisch  zu  bezeichnen.  Bewegungsarten,  welche  deutliche  Ataxie 
erkennen  lassen,  bilden  die  Ausnahme ;  auch  der  spastische  Charakter  ist 
selten  so  stark  ausgebildet  wie  bei  der  Kinderlahmung.  Es  ist  zwar 
richtig,  dass  alle  Arten  posthemiplegischer  Bewegungsstorung  auch  bei 
Erwachsenen,  zum  Theil  bei  recht  bejahrten  Personen  gesehen  worden 
sind,  ja  an  diesen  zuerst  beschrieben  wurden.  Aber  bei  Erwachsenen 
handelt  es  sich  immer  nur  urn  ausnahmsweises  Vorkommen  derselben 
Innervationsstorungen,  welche  bei  Kindern  migleich  haufiger,  und  als 
spastisch-ataktischer  Charakter  der  Intention  geradezu  regelmassig  vorge- 
funden  werden. 

Zu  den  erst  bei  Intention  auftretenden  Bewegungsstorungen  gehoren 
auch  die  Mitbeweguugen,  in  welchen  Westphal  geradezu  ein  Kenn- 
zeichen  der  friihzeitig  erworbenen  Hemiplegie  sehen  wollte. 

Am  haufigsten  beobachtet  man  versehiedene  Formen  von  Mitbe- 
wegung  des  gelahmten  Armes  beim  Gange.  Der  sonst  in  Contractur- 
stellung  ruhig  gehaltene  Arm  wird  beim  Gehen  entweder  in  alien  Ge- 
lenken  steif  ausgestreckt  oder  nach  hinten  gezogen  und  an  die  Seitenwand 
des  Leibes  gepresst.  Es  kommt  auch  vor,  dass  ein  sonst  ruhiger  Arm  in 
Spontanbewegung  (Chorea  oder  Athetose)  gerath,  sobald  das  Kind  zu 
gehen  anfangt. 

Ueber  zahlreiche  Falle  solcher  Mitbeweguugen,  —  wenn  man  diese 
Bezeichnung  auf  die  unwillkurliche  Theilnahme  des  gelahmten  Ghedes  an 
einer  gewoUten  Bewegung  des  ungeliihmten  beschranken  will,  —  berichtet 
Greidenberg  in  seiner  ausfiihrlichen  Monographie.  Die  zwei  auffalligsten 
Beispiele  mogen  auch  hier  Raum  linden: 

Taylor:  Ein  Kind  hatte  mit  zwolf  Monaten  unter  Convulsionen  Lahmuiig 
aller  vier  Extremitaten  bekommen  und  behielt  hnksseitige  Liilunung  zuriick. 
Zur  Zeit  der  Beobachtung  fiinf  Jahre  alt.  Bei  plotzlichem  Geriiusch,  leiehtem 
Schlag  auf  den  Kopf  und  anderen  Einwirkungen  pflegte  es  den  linken  Ai'in  wie 
einen  Wegweiser  im  rechten  Winkel  zur  Front;ilebene  des  Leibes  von  sich 
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z\i  strecken,  die  sonst  halbgebeugten  Beine  etwas  zu  streeken.  Das  Gesicht 
nahm  dabei  einen  angstlich  verwunderten  xiusdruck  an.  Nach  etwa  30  Secunden 
sank  der  Arm  langsam  herab. 

Fiirbringer:  44.jalirige  Kranko,  die  im  sechsten  Lebensjahre  nacli  Schar- 
lacli  und  Nephritis  rechtsseitig  geliihmt  worden  ist.  Sio  zeigt  eine  postliemi- 
plegisehe Bewegimgsstorung,  die  als  Combination  von  Athetose  mit  Chorea 
gedeutet  wird.  Ausserdem  schnellende  Schleuderbewegungen  des  Armes,  plotz- 
liches  Emporreeken  desselben,  das  bei  passiven  Bewegimgsversiichen  mit 
grosser  Kraft  erfolgt,  so  dass  die  Kranke  mehrmals  fremden  Personen  wider 
ihren  Willen  wuchtige  Schlage  versetzt  hat. 

h)  Spontanbewegungen. 

Wenn  nacli  Ablauf  des  Stadiums  completer  Lahmung  fast  in  alien 
Fallen  ein  spastisch-ataktischer  Oharakter  der  willkiirliehen  Bewegung 
bemerkt  wird,  so  komrat  es  in  einer  grossen  Eeihe  von  Fallen  zu  einer 
weiteren  Abnormitat,  niimlich  zum  Auftreten  von  Spontanbewegucgen  an 
den  friiher  geliilimten  Extremitilten.  Solche  Falle  treten  dadurch  in  ein 
zweites  Stadium  ein,  das  der  „Chorea",  und  wilhrend  das  erste  Stadium 
des  Krankheitsfalles  dureh  die  alien  cerebralen  Hemiplegien  zukommende 
Einschrankung  der  Lahmung  einen  regressiven  Oharakter  hatte,  bekommt 
das  Stadium  der  Chorea  ira  Gegentheile  den  Oharakter  der  Progression, 
der  sehrittweisen  Verschlimmerung.  Mit  dem  Auftreten  der  Ohorea  beginnt 
eine  neuerliche  Verschlechterang  der  Function,  die  vorhin  unter  der 
Lahmung  gelitten  hatte,  jetzt  durch  die  Dazwischenkunft  der  Spontan- 
bewegungen gehemmt  wird.  In  der  Eegel  haben  auch  die  Contracturen 
nachgelassen,  wenn  die  Ohorea  beginnt;  nur  selten  findet  sich  ein  hoher 
Gradvon  bestandiger  Contractur  gleichzeitig  mit  posthemiplegischer  Chorea; 
ein  leichterer  Grad  von  Contractur,  partielle  und  fliichtige  Contracturen 
sind  dagegen  mit  letzterer  Erscheinung  gut  vertraglich. 

Da  es  bei  der  Hemiplegie  Erwachsener  relativ  selten  vorkommt, 
dass  einmal  ausgebildete  Contracturen  zuriickgehen,  kann  man  in  der 
geringeren  Bestandigkeit  •  der  Contractur  und  in  der  Haufigkeit  des  zweiten, 
choreatischen.  Stadiums  der  Lahmung  ein  weiteres  unterscheidendes  Merk- 
mal  der  kindlichen  Hemiplegie  erkennen. 

Der  durehschnittlich  vorhandene  Gegensatz  zwischen  den  Contrac- 
turen und  den  Spontanbewegungen  bei  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung 
welcher  iibrigens  gelegentliche  Combinationen  von  hohen  Graden  der  beidea 
Symptome  nicht  ausschliesst,  ist  von  mehreren  Seiten  betont  worden.  So 
heisst  es  z.  B.  in  der  Icono graphic  de  la  Salpetriere,  pag.  41:  L'hemi- 
plegie,  ehez  les  malades  atteintes  d'atrophie  cerebrale  avee  athetose  ou 
hemiehoree,  differe  de  I'hemiplegie  des  autres  malades  atteintes  d'atrophie 
eerebrale  sans  phenomenes  choreiques.  Chez  les  premieres,  la  paralysie 
est  moins  prononcee;  d'un  autre  cote,  chez  elles  encore,  les  jointures  des 
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membres  paralysers  n'offrent  pas,  d'liabitude,  cette  rigidite  permanente 
qui  existe  eliez  les  secondes.  Enfin  si  .  .  .  ont  une  contracture  passagere, 
cette  contracture  n'est  pas  invincible  comme  la  contracture  permanente. 

Greidenberg:  „Ira  Allgemeinen  muss  bemerkt  werden,  dass  bei 
der  Athetose  die  unwillkurlichen  Bewegungen  und  die  Contracturen  in 
einem  umgekehrten  Verhiiltnisse  zu  einander  stehen,  je  schwacher  die 
einen,  desto  starker  die  anderen,  eine  Erscheinung,  welche,  wie  wir  ge- 
sehen,  als  allgemeines  Gesetz  fiir  alle  posthcmiplegischen  StSrungen 
gilt."  (S.  183.) 

Wie  lange  das  Stadium  der  Liihrnung  dauert,  wie  bald  die  Chorea 
die  Contractur  ersetzen  kann,  dariiber  ist  eine  allgemeine  Aussage  nicht 
moglich.  Man  sieht  Erwachsene,  die  eine  cerebrale  Kinderlahmung  noch 
immer  im  ersten  Stadium  an  sich  tragen,  und  bei  denen  es  sieherlieh 
nicht  mehr  zu  posthemiplegischen  Reizerscheinungen  kommen  wird.  In 
solchen  Fallen  sind  Lahmung  und  Contractur  also  ahnlich  permanent 
geblieben,  wie  bei  der  gemeinen  Hemiplegie  der  Erwachsenen.  Anderseits 
stosst  man  auf  Beobachtungen,  in  denen  die  Lahmung  und  Contractur 
uur  wenige  Monate,  ja  selbst  nur  Wochen  angehalten  hat  (drei  Wochen  in 
Fall  IV  der  Iconographie  de  la  Salpetriere),  und  man  darf  annehmen, 
dass  bis  zu  einer  gewissen  Zeitgrenze,  iiber  welche  hinaus  ein  Ersatz 
der  Contractur  durch  Chorea  nicht  mehr  zu  erwarten  ist,  alle  Zwischen- 
zeiten  in  einzelnen  Fallen  beobachtet  werden  konnen. 

Freud  und  Eie  haben  vorgeschlagen,  das  zeitliehe  Verhaltniss  der 
Chorea  zur  spastischen  Lahmung  zm-  Eintheilung  der  Falle  von  hemi- 
plegischer  Cerebrallahmung  zu  verwendeu.  Dies  Verhaltniss  kann  ein 
vierfaches  sein: 

1.  Es  tritt  Chorea  auf,  wenn  sich  die  spastische  Lahmung  zuriiek- 
bildet,  und  zwar  entweder  a)  an  beiden,  oder  h)  an  nur  einer  Extremitat. 
(Spastische  Parese  mit  Spatchorea.) 

2.  Es  tritt  gleiehzeitig  Chorea  und  spastische  Lahmung  auf.  (Echte 
Mischformen.) 

3.  Es  tritt  von  vorneherein  Chorea  der  einen  Extremitat  auf,  wahi-end 
die  andere  spastisch  geliihmt  ist.  (Uebergangsfo rmen.) 

4.  Es  tritt  anstatt  der  Lahmung  von  vorneherein  Chorea  an  beiden 
Extremitaten  auf.  (Choreatische  Parese.) 

Die  erste,  auf  Seite  41  als  typisch  angenommene  Moglichkeit  findet 
sich  auch  am  haufigsten  verwirklicht  und  hat  bei  alien  Beschreibern  der 
hemiplegischen  Cerebralliihmung  Aufmerksamkeit  gefundeu,  wahrend  die 
anderen  Falle  nur  durch  vereinzelte  Vorkommnisse  belegt  sind,  aber  zum 
Ersatze  ein  hohes  theoretisches  Interesse  beanspruchen  diirfen. 

Beispiele  fiir  das  unter  2  angefiihrte  zeitliehe  Verhaltniss  von  Chorea 
und  spastischer  Lahmung  linden  sich  bei  Freud-Rie,  Mathieu  und 
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Sharkey.  Es  besteht  in  diesen  Fallen  gleiclizeitig  und  ist  gleichzeitig 
bemerkt  worden  ein  hober  Grad  von  Contractur  und  ein  hohes  Mass 
von  Spontanbewegung,  Erscheinungen,  die,  wie  oben  erwahnt,  sich  sonst 
gerne  ausschliessen.  Die  Lahmung  ist  in  diesen  Fallen  nicht  zu  erkennen, 
da  sie  diirch  die  beiden  anderen  Philnomene  verdeekt  wird.  Sobald  ein 
Intentionsversuch  gemacht  wird,  treten  die  heftigsten  Spontanbewegungen 
von  ehoreatiseheni  oder  athetotisehera  Charakter  auf,  die  unter  spastischer 
Ueberinnervation  der  betroffenen  Muskeln  erfolgen;  ruhen  diese  Bewe- 
gungen,  so  werden  die  Glieder  durch  Contracturen  fixirt.  Es  macht  also 
den  Eindruck,  als  handle  es  sich  um  veranderliche  Contracturen  (mobile 
spasms),  welche  durch  die  Impulse  zur  Spontanehorea  aus  einer  Stellung 
in  die  andere  ubergefuhrt  v^erden.  Auf  einzelne  dieser  Falle  passt  vor- 
treflFHch  die  von  Benedict  gegebene  Beschreibung,  die  ich  hier  anfuhren 
will,  und  mit  welcher  die  Beobachtungen  Sharkey's  an  einem  seiner 
Falle  fast  wortlieh  zusammentreffen.  Um  das  Weehselvolle  der  Erschei- 
nungen, welches  solche  Falle  zeigen,  zu  verstehen,  muss  man  noch  hinzu- 
nehmen,  dass  hier  die  Contracturen  wie  iiberall  grosse  Schwankungen 
ihrer  Intensitat  zeigen,  im  Schlafe  ganz  aussetzen,  ja  selbst  in  gewissen 
Zustanden  der  Ruhe  unmerklich  werden  konnen. 

Benedikt  (1.  c.  S.  219):  „Es  sind  jedoch  weder  Lahmungen  noch  Con- 
tracturen vorhanden,  sondern  Muskelspannungen,  die  entweder  spontan 
auftreten  und  dann  eine  pathognomische  Stellung  auch  in  der  Ruhe  er- 
zeugen,  oder  erst  durch  active  und  passive  Bewegungen  hervorgerufen 
werden.  Bei  der  Nacht  verschwinden  diese  Spannungen,  wie  auch  ge- 
wohnlieh  die  cerebralen  Contracturen,  und  sind  bei  abgeleiteter  Aufmerk- 
samkeit  geringer.  Dieselben  sind  in  der  Ruhe  und  bei  Bewegungen  nicht 
immer  in  derselben  Muskelgruppe  vorhanden,  sondern  springen  besonders 
bei  activen  Bewegungen  auf  andere  iiber.  Die  Muskelspannungen  heramen 
die  antagonistischen  Bewegungen  mehr  oder  minder,  und  zwar  oft  so, 
dass  z.  B.  die  Streckung  durch  sie  erschwert  wird  und  eine  patho- 
gnomische Beugestellung  vorhanden  ist.  Der  Kranke  streckt  nur  mit  grosser 
Anstrengung,  und  dann  kann  es  geschehen,  dass  eine  pathognomische 
Streckstellung  entsteht  und  der  Uebergang  in  die  Beugestellung  schwierig 
wird.  Eine  andere  Perversion  der  Muskelaction,  die  bei  dem  Leiden  vor- 
kommt,  besteht  darin,  dass  die  active  Bewegung  in  einer  antagonistischen 
Muskelgruppe  vorkommt.  Es  sei  z.  B.  pathognomische  Oppositionsstellung 
des  Daumens  vorhanden;  man  sagt  dem  Kranken,  er  soil  abduciren,  und 
er  vermag  es  nicht.  Man  heisst  ihn  noch  fester  opponiren,  und  der 
Daumen  springt  in  die  Abductionsstellung  iiber." 

In  solchen  Fallen,  die  sich  also  durch  gleichzeitige  Bethiitigung 
weehselnder  Grade  von  Lahmung,  Contractur  und  Spontanehorea  aus- 
zeichnen,  hat  es  ein  Stadium  schlaffer  und  spater  spastischer  Lahmung 
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nio  gegeben.  Die  BewegungsstOrung  hat  sofort  dus  coniplicirte  Bild  ge- 
boten,  dessen  Analyse  oben  gegeben  wiirde. 

Mit  Riicksiclit  auf  die  Verscbiodenheit  der  beiden  Grundtypen  der  hemi- 
plegischen Cercbrallahinung  —  spastisehe  und  choreatische  Parese  —  ist 
es  vielleicht  nicht  unpassend,  solche  Fiille  als  echte  Mischformen  zu 
bezeichnen.  Die  Erkennung  derselben  beruht  natUrlich  auf  ihrer  Anamnese, 
respective  ihrer  Entwicklung.  So  hat  z.  B.  Scheiber  einen  Fall  be- 
schrieben,  der  gleichfalls  diirch  die  Vereinigung  lebhafter  Athetose  mit 
wechselnden  sehr  intcnsiven  Contracturen  („tonischen  Krampfen")  aus- 
gezeichnet  ist.  Der  IGjilhrige  Kranke  zeigte  linksseitige  Parese  auch  des 
Gesichtes,  Hemiatrophie  der  linken  Gesichtshalfte  und  der  Extremitaten, 
aber  Hypertrophie  der  Muskeln  des  linken  Armes,  Abschwachung  der  Era- 
pfindung  am  linken  Oberarm,  Athetose  und  mobile  Spasma,  gegeu  welche 
die  Athetose  wie  beim  Falle  Sharkey's  zurficktrat,  am  Arm  heftiger  als 
am  Bein.  Der  Fall  Scheiber's  entspricht  indess  nicht  einer  gemischten 
Parese,  soadern  einer  spastischen  mit  Spatchorea.  Die  Erkrankung  begann 
im  7.  Lebensjahr  mit  einer  Ohnmacht  und  completer  linksseitiger  Lah- 
mung,  spater  kam  Fieber  und  fiinfwochentliches  Krankenlager  hinzu.  Die 
„Krampfe"  traten  erst  auf,  als  Patient  schon  herumgieng.  Dass  Scheiber 
die  Hemiatrophie  nicht  mit  der  Kinderlahmung  in  Beziehung  bringen, 
sondern  von  einer  Besonderheit  der  embryonalen  Anlage  ableiten  will,  ist 
gewiss  nicht  berechtigt.  Der  Kranke  soli  acht  Tage  nach  der  Geburt  an 
eklamptischen  Anfallen  gehtten  haben. 

Die  Gruppe  4  wird  gebildet  von  Fallen,  die  ganz  den  Eindruck 
einer  cerebralen  Kinderlahmung  im  zweiten  Stadium  machen,  sich  also 
durch  Vorwiegen  der  Chorea  von  den  gewohnlichen  Fallen  im  ersten 
Stadium,  durch  Zuriicktreten  der  Contracturen  von  den  eben  geschilderten 
Mischformen  unterscheiden,  und  bei  denen  die  Anamnese  mit  aller  mog- 
lichen  Sicherheit  gleichfalls  nachweist,  dass  sie  niemals  ein  Stadium 
schlaffer  oder  spastischer  Lahmung  durchgemacht  haben.  Solche  Fiille 
mogen  choreatische  Paresen  heissen.  Dieselben  haben  gleichsam  das 
erste  Stadium  der  cerebralen  Kinderlahmung  iiberspruugen  und  sind 
von  vorneherein  im  zweiten  Stadium  aufgetreten.  Wegen  der  Zunahme 
ihres  Hauptsymptoms,  der  Chorea,  machen  sie  den  Eindruck  der  Pro- 
gression. Die  Bewegungsstorung  dieser  Falle  darf  man  E'riihchorea 
heissen,  die  des  zweiten  Stadiums  der  gewohnlichen  typisehen  Falle 
Spatchorea,  analog  der  seit  Todd  giltigen  Benennung  der  hemiplegi- 
schen Contracturen.  Es  sei  gleich  hier  bemerkt,  dass  sich  Fruh-  und 
Spilti.-horea  in  ihrer  symptomatischen  Erscheinung  nicht  unterscheiden. 
Auch  die  choreatische  Parese  wird  hauptsachlich  erkannt  durch  die 
Anamnese,  welche  ein  Fehlen  des  Stadiums  der  spastischen  Lahmung 
ergibt. 
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Der  Name  „clioreatisdie  Parese"  ruhrt  von  Freud  und  Eie  her, 
obvvobl  diese  Autoren  durchaiis  nicht  die  ersten  waren,  welche  die  be- 
treffende  Affection  erkannt  baben.  Diese  wiirde  zuerst  von  Oiilmont  als 
„primare  Hemiatbetose"  besebrieben,  aber  als  selbststandiges  Leiden  ab- 
gebandelt. 

Die  Bereebtigung,  diese  primare  Atbetose  dahin  zu  steileii,  wobin 
sie  gehort,  niimbcli  zur  cerebralen  Kinderlabmung,  ist  nicht  schwer  zu 
erweisen.  Vor  Allem  ist  Atbetose  nur  ein  Symptom,  und  „primare  Athe- 
toses kanu  nur  als  eine  vorlaufige  Bezeichnung  hingenommen  werden. 
Sodann  sind  diese  Falle  sogenannter  primarer  Atbetose  durch  eine  liicken- 
lose  Reihe  von  Uebergangsformen  mit  den  typischen  Fallen  eerebraler 
Kinderlabmung  verbunden.  Bei  alien  findet  sich  ein  gewisser  Grad  von 
Parese,  bald  leichter,  bald  schwerer  zu  constatiren,  entweder  an  den  un- 
ruhigen  Extremitaten  selbst  oder  als  Gesichtsungleichheit  ausgepragt.  Bei 
vielen  findet  man  Atrophie  oder  Hypertrophie ;  die  Erscheinungsforra  der 
Spontanbewegung  ist  genau  die  namliche,  die  man  im  zweiten  Stadium 
der  typischen  spastischen  Parese  beobachtet.  Das  Fehlen  des  spastischen 
Stadiums  wird  vermittelt  durch  jene  Falle,  in  denen,  wie  erwahnt,  ersteres 
sehr  kurz  ist  und  nach  wenigen  Wochen,  vielleicht  selbst  kiirzeren  Zeit- 
ritumen  von  dem  choreatischen  Stadium  abgelost  wird.  Das  Fehlen  der 
Contraetur  wird  minder  auffallig,  wenn  man  an  die  echten  Mischformen 
erinnert,  in  denen  eine  primare  Chorea  oder  Athetose  gleichzeitig  mit 
einem  boberen  Grade  von  Contraetur  angetroffen  wird.  Eudlieh  liefert  die 
verschiedene  Betheiligung  der  beiden  Extremitaten  einer  Seite  dm  ent- 
scheidendstea  Beweis  ftir  die  Zusammengehorigkeit  aller  dieser  Formen. 
Schon  bei  den  von  den  Autoren  als  typisch  beschriebenen  primiiren 
Athetosen  ist  es  unverkennbar,  dass  am  Arm  die  Athetose  starker  ist  als 
am  Fusse,  an  letzterem  dagegen  die  Parese  in  einer  paralytisehen  Stellung 
und  Gangstorung  deutlich  hervortritt.  Gelegentlich  ist  dies  Verhaltniss 
der  Extremitaten  auch  einraal  umgekehrt. 

Nun  giebt  es  Falle,  in  denen  dieser  Unterschied  sehr  verschiirft  zu 
bemerken  ist: 

Gruppe  3,  Uebergangsformen.  Die  eine  Extremitat  ist  von  vorne- 
herein  choreatisch  afficirt  gewesen,  die  andere  zeigt  noch  jetzt  und  viel- 
leicht fiir  immer  die  Symptome  der  gemeinen  spastischen  Parese.  (Falle 
von  Freud-Rie  und  Eulenburg's  Fall  2.)  WoUte  man  hier  an  der 
Eigenartigkeit  der  primaren  Athetose  festhalten,  so  miisste  man  von 
diesen  Kranken  sagen,  sie  leiden  gleichzeitig  an  zwei  verschiedenen 
Krankheitszustanden,  an  einer  primaren  Athetose  des  Armes  und  an  einer 
raonoplegisehen  cerebralen  Kinderlabmung,  die  das  Bein  ergriffen  hat. 

Es  fehlt  in  der  Literatur,  auch  vor  Freud  und  Eie,  nicht  an  ge- 
legentlichen  Andeiitungen,  aus  denen  man  die  Bereebtigung  zur  Auf- 
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stelliing  der  choreatischen  Parese  schopfen  konnte.  So  niihert  sich  Charcot 
der  gleichen  Ansicht  in  einer  Vorlesung  iiber  Hemichorea  mit  den  Worten: 
„Mais  il  peut  arriver  en  pareil  cas,  tres  exceptionellement,  il  est  vrai,  que 
I'hemiplegie  fasse  place,  pour  ainsi  dire  des  i'origine,  a  une  hemichoree 
en  tout  semblable  a  celle  que  nous  decrivions  tout  a  I'heure"  (S.  305, 
T.  II).  Von  den  zwei  hierauf  beschriebenen  Fallen  erfuUt  aber  der 
erste  die  Bedingung,  dass  er  das  Stadium  der  Lahmung  iibersprungen 
habe,  nieht. 

Auf  ahnlichen  Eindriicken  aus  der  Klinik  der  hemiplegischen  Cerebral- 
lahraung  beruht  offenbar  auch  ein  Eintheilungsversueh,  welchen  P.  Marie 
in  seinem  ausgezeichneten  Artikel  des  Dictionnaire  encyclopedique  ge- 
macht  hat.  Marie  sagt,  nach  langerem  Bestande  der  cerebralen  Kinder- 
lahmung  konne  man  zwei  klinische  Typen  in  der  Erscheinung  der  Kranken 
unterscheiden,  welche  freilich  durch  saramtliche  Arten  von  Uebei'gangs- 
formen  miteinander  verkniipft  sind,  namlich  a)  einen  Typus  mit  Con- 
tractur  und  ausgepragter  Verkiimmerung  der  Glieder  (den  End- 
ausgang  der  im  ersten  Stadium  verbliebenen  spastisehen  Parese),  und 
h)  den  Typus  mit  echter  Athetose:  „Hier  sind  die  Glieder  nicht  etwa 
verkiimmert,  unbeweglich  und  contracturirt,  vielmehr  zeigen  sie  fast  den 
gleichen  Umfang  wie  die  Extremitaten  der  gesunden  Seite,  und  anstatt 
durch  Contractur  fisirt  zu  sein,  zeigen  sie  eine  abnorme  Beweglichkeit, 
die  sich  durch  eine  fast  ununterbrochene  Eeihe  von  Bewegungsimpulsen 
kundgiebt."  Wie  man  sieht,  wiirde  die  choreatische  Parese  unter  Marie's 
Typus  &)  fallen,  nur  dass  derselbe  auch  die  Eudausgange  von  spastisehen 
Paresen  rait  Spatchorea  umfasst.  Marie's  Aufstellung  bezieht  sich  iiber- 
haupt  nur  auf  das  Bild  der  cerebralen  Kinderlahmung  in  spateren  Jahren, 
nimmt  auf  das  Ueberspringen  des  Stadiums  der  spastisehen  Lahmung 
keine  Eiicksicht  und  verwerthet  auch  nicht  die  anderen  klinischen 
Eigenthiimlichkeiten, ,  welche  sich  fiir  die  choreatische  Parese  nachweisen 
lassen. 

Freud  und  Rie  vertreten  namlich  die  Ansicht,  die  choreatische  Parese 
verdiene  darum  als  zweiter  Typus  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung 
neben  der  spastisehen  Parese  beschrieben  zu  werden,  well  deren  Haupt- 
charakter  —  die  Ueberspringung  des  paralytischen  Stadiums  —  einiger- 
massen  constant  mit  anderen  klinischen  Eigenthiimlichkeiten  zusammen- 
fallt,  so  dass  der  Eindruck  eines  inneren  Zusammenhanges  zwischen 
diesen  verschiedenen  Symptomen  entsteht.  Die  klinische  Charakteristik 
der  choreatischen  Parese  leiten  sie  aus  der  Analyse  einer  kleinen  Samm- 
lung  von  18  Fallen  ab,  welche  theils  reine  choreatische,  theils  Miseh- 
und  Uebergangsformen  zur  spastisehen  Parese  enthiilt.  (Vgl.  Tabelle  IV.) 

Aus  diesen  Untersuchungen  scheint  sich  zu  ergeben:  Fiille,  welche 
sogleich  in  das  Stadium  der  Chorea  treten,  zeichnen  sich  iiberdies  aus: 
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1.  durch  dieNeigung,  in  einem  Alter  jenseits  der  grossten 
Hanfigkeit  der  eerebralen  Kinderlahmung  aufzutreten. 

Von  diesen  18  Fallen  fallt  der  Beginn  in  die  ersten  drei  Lebens- 
jahre  6mal,  in  die  spateren  Jahre  llmal. 
Ein  Fall  Beginn  unbekannt. 

Also  beginnen  fast  zwei  Drittel  der  Falle  in  einem  Lebensalter,  in 
dem  die  grosste  Frequenz  der  eerebralen  Kinderlahmung  bereits  vor- 
iiber  ist. 

2.  Durch  die  allmalige  Entwicklung,  also  durch  den  Mangel 
an  Initialerscheinungen  wie  Convulsionen. 

'  Deutliche  Initialerscheinungen  sind  nur  in  drei  Fallen  unter  18  nach- 
zuweisen.  Einmal  sind  dieselben  recht  geringfugig  (YaSttindiger  Sehlaf), 
einmal  bestehen  sie  in  einmaligen  Convulsionen,  einmal  in  epileptischen 
Anfallen,  welche  ein  Jahr  lang  dem  Eintritt  der  Athetose  vorhergehen. 
Convulsionen  fehlen  also  in  15  Fallen  unter  18.  In  der  Eegel  wurde  die 
BeweguDgsstorung  allmalig  bemerkt,  in  drei  Fallen  ist  ihr  plotzlicher 
Eintritt  sichergestellt,  wo  von  einer  (Workman  II)  regressiven  Charakter 
zeigte  und  vielleicht  der  Heilung  entgegengieng. 

3.  Durch  die  Haufigkeit  der  psychischen  Schreckatiologie. 
Die  Zuriickfiihrung  auf  Schreck  —  ein  auffalliges  Moment  fiir  die 

Aetiologie,  dessen  Zulassigkeit  bereits  erortert  wurde  —  wird  unter  diesen 
18  Fallen  6mal  angegeben,  wovon  einmal  (Workman  II)  vielleicht  mit 
Unreeht. 

In  anderen  Fallen  sind  die  Augaben  aber  so  bestimmt  und  detaillirt, 
dass  man  ohne  Vorurtheil  dieser  Aetiologie  Geltung  eim'aumen  muss. 
Z.  B.: 

Landouzy:  Die  absolut  normal  entwickelte  Kranke  soli  im  Alter  von 
2  Jahren  einen  grossen  Schreck  erlebt  liaben.  (Ihre  Schwester  fiel  in's  Herd- 
feuer  und  wurde  verkohlt  herausgezogen.)  Dieser  Eindruck  hatte  zunachst 
keinerlei  Erkrankung,  Fieber,  Convulsionen  oder  Lahmung  zur  Folge.  Granz 
kurze  Zeit  nachher  (die  Mutter  glaubt  sich  erinnern  zu  konnen,  dass  es  nur 
einige  Tage  warenj  bemerkte  man,  dass  sie  die  Finger  ihrer  rechten  Hand 
unaufliorlich  bewege. 

Gairdner:  Marg.  E.,  7  Jahre  alt,  intelligent,  in  gutem  Allgemein- 
zustand.  Beginn  der  Ki-ankheit  vor  1  Jahre  in  Folge  eines  grossen  Schreckens; 
sie  wurde  in  einem  olfentlichen  Park  von  einem  fremden  Maqne  verfolgt. 

Schreck  spielt  tibrigens  auch  in  den  Krankengeschichten  jener 
Athetosen,  welche  in  reiferem  Alter  beginnen,  eine  nicht  zu  vernach- 
lassigende  Eolle. 

Die  Aetiologie  der  choreatischen  Paresen  ist  auch  noch  in  anderer 
Hinsicht  interessant.  Wahrend  von  den  typischen  spastisehen  Paresen  ein 
grosser  Theil  in  jeder  Statistik  ohne  atiologische  Auf  kliirung  bleibt,  haben 
wir  hier  nur  fiiuf  oder  sechs  Falle,  deren  Aetiologie  unbekannt  ist.  In 

Freud,  Cerebrale  Kindcrliihmnnt'.  i; 
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sechs  Fallen  sind  acute  Krankheiten  dem  Beginne  der  Athetose  vorher- 
gegangen  (Morbillen,  Scharlach,  Diphtherie),  deren  Beziehung  zur  Be- 
wegungsstorung  nur  in  einem  Falle  (Diphtherie)  zweifelhaft  sein  konnte. 

4.  Durch  die  Seltenheit  sehwerer  Complicationen. 

Zuniichst  ist  es  bemerkenswerth,  dass  unter  diesen  18  FiiUen,  von 
denen  zehn  reehtsseitige  Affectionen  sind,  auch  nicht  ein  einziges  Mai 
Aphasie  verzeichnet  ist,  und  dies  trotz  mehrmaliger  Betheiligung  des 
Gesichtes  und  der  Zunge. 

Ganz  iihnlich  steht  es  mit  der  Epilepsie,  dieser  traurigsten  aller 
Complicationen  des  Krankheitsbildes.  Nur  in  zwei  unter  18  Fallen  ist 
Epilepsie  vorhanden,  in  einera  Falle  bei  einem  ganz  jungen  Kinde  nach 
einer  Infection,  in  einem  anderen  (Eulenburg  2)  als  Haupterscheinung 
des  Falles,  die  dem  Auftreten  der  Athetose  um  ein  Jahr  vorausgeht. 

Gewiss  sind  nicht  alle  Falle  fiir  das  Ausbleiben  der  Epilepsie  be- 
weisend,  da  letztere,  wie  wir  horen  werden,  oft  erst  geraume  Zeit  nach 
dem  Beginn  der  cerebral  en  Lahmung  einsetzt.  Aber  es  ist  kaum  zufallig, 
dass  die  funf  Falle  der  Tabelle,  in  welcher  die  Beobachtung  eine  8-,  10-, 
11-,  20-  und  SOjahrige  Krankheitsdauer  vorfand,  gleichfalls  von  Epilepsie 
frei  sind. 

Es  steht  wohl  im  Zusammenhang  mit  der  Seltenheit  der  Epilepsie 
bei  den  ehoreatischen  Paresen,  dass  auch  die  geistige  Verfassung  dieser 
Kinder  eine  bessere  ist  als  derer  mit  spastiseher  Parese.  In  einigen  Fallen 
der  Tabelle  ist  die  geringe  Beeintrachtigung  der  Intelligenz  direct  hervor- 
gehoben.  Der  Eindruck,  den  die  Beobachter  empfangen  haben,  war  der 
einer  besseren  Intelligenz,  als  dem  Durchschnitt  bei  eerebraler  Kinder- 
lahmung  entspricht.  Nur  in  zwei  Fallen  (Eulenburg' s)  ist  Herabsetzung 
der  Intelligenz  ausdriickhch  bemerkt. 

Es  scheint  tiberhaupt,  dass  ein  Vorwiegen  der  Athetose  im  Krank- 
heitsbilde,  sei  es  in  Form  der  ehoreatischen  Parese  oder  durch  Abkiirzung 
des  spastischen  Stadiums,  fiir  das  Auftreten  von  Epilepsie  oder  Schwach- 
sinn  bei  der  hemiplegisehen  Cerebrallahmung  nicht  giinstig  ist.  Manche 
in  der  Literatur  zerstreute  Angaben  gewinnen  unter  diesem  Gesichtspunkt 
ein  erhohtes  Interesse.  So  sagt  Gibotteau  ausdriicklich,  dass  bei  der 
Athetose  (er  hat  Marie's  Typus  II  im  Auge)  die  Intelligenzstorung  ge- 
ring  sei.  Dreschfeld,  der  vier  Falle  von  Athetose  bei  Idioten  beschreibt, 
iiebt  das  Fehlen  von  Convulsionen  in  der  Kindheit  bei  diesen  Kranken 
hervor;  obwohl  zwischen  16  und  25  Jahre  alt,  sind  sie  in  der  That  von 
Epilepsie  frei  geblieben.  Lovett,  der  eine  verschwindend  geringe  Zahl 
von  Fallen  mit  Athetose  beobachtet  hat  (2  unter  69),  erkliirt  selbst :  The 
prevalence  of  mental  impairment  in  these  cases  of  hemiplegia  is  most 
striking  and  probably  exceptionally  large.  Alle  seine  Falle  bis  auf  einen 
waren  epileptisch.  Delhomme,  der  drei  Falle  intensiver  posthemiplegischer 
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Athotose  beschreibt,  die  mit  Conviilsionen  begonnen  haben,  hebt  hervor, 
dass  dieselben  trotz  langen  Bestandes  der  Lahmung  von  Epilepsie  frei 
geblieben  sind.  Unter  alien  der  Epilepsie  wegen  zusammengestellten  Beob- 
aehtungen  Wuillamier's  lindet  sich  nur  eine  rait  Hemichorea,  obwohl 
gerade  dieser  Autor  iiber  das  Verhiiltniss  der  Athetose  zur  Lahmung, 
Contractur,  Epilepsie  (kurz  zur  spastischen  Symptomgruppe)  die  entgegen- 
gesetzte  Ansicht  ausdruckt. 

Nicht  anders  steht  es  mit  dem  Vorkommen  der  tropbischen  Storungeii 
bei  der  cerebralen  choreatischen  Parese.  Unter  18  Fallen  findet  sich  eine 
solehe  nur  4mal,  Imal  nach  2-,  nnd  je  Imal  nach  8-,  11-  und  20jahrigem 
Bestand  der  Krankheit.  Wir  erinnern  dabei,  dass  Marie  seinem  Type 
avec  athetose  vraie  die  Neigung  zu  Verkummerung  der  afficirten 
Glieder  abspricht. 

Also  ware  ausser  den  bereits  vorhin  augefiihrten  Oharakteren  die 
Seltenheit  der  Aphasie,  Atrophie,  Epilepsie  und  die  Geringfugigkeit  der 
Intelligenzschadigung  zu  dem  Bilde  der  choreatischen  Parese  hinzuzufugen. 
Das  Ausbleiben  all  dieser  Symptome  aber  raacht  die  choreatische  Parese 
zur  bei  weitem  leichteren  Erkrankung  im  Vergieiche  mit  der  gemeinen 
spastischen  Form  der  cerebralen  Kinderlahmung,  obwohl  die  Function 
durch  die  Chorea  nicht  weniger  aufgehoben  wird  als  durch  die  Lahmung, 
und  die  Storung  fur  den  Kranken  sogar  im  Falle  der  Chorea  eine  empfind- 
lichere  zu  sein  pflegt. 

Man  wird  sich  die  Frage  stellen  miisseu.  an  welche  Verhaltnisse 
diese  Gutartigkeit  der  choreatischen  Parese  ankniipft,  wie  dieselbe  zu  er- 
kliiren  ist. 

Es  ist  klar,  dass  im  Wesen  der  Athetose  oder  Chorea  nichts  ent- 
halten  ist,  was  sich  nicht  mit  Aphasie,  Epilepsie  etc.  vertriige.  Das  Ver- 
hiiltniss der  choreatischen  Parese  zu  diesen  Symptomen  ist  ja  auch  durch- 
aus  nicht  das  der  Ausschliessuug.  AUe  die  Symptome,  welche  die  chorea- 
tische Parese  in  der  Eegel  vermeiden,  treffen  doch  in  einzelnen  Fallen 
rait  ihr  zusammen ;  es  gibt  ja  alle  Uebergangsformen  zwischen  den  chorea- 
tischen und  den  spastischen  Paresen,  bei  welchen  bald  das  eine,  bald  das 
andore  der  nicht  zum  Typus  gehorigen  Symptome  die  Annaherung  hervor- 
ruft.  Eine  Erklarung,  welche  die  Eigenthiimlichkeiten  der  choreatischen 
Parese  befriedigend  auf  Bekanntes  zuriickfuhrt,  miisste  sich  demnach 
huten,  sie  auf  Verhaltnisse  zu  begrunden,  die  von  denen  der  spastischen 
Parese  griindlich  verschieden  sind.  Diese  Erklarung  musste  auch  gestatten 
zu  verstehen,  warura  das  Ensemble  des  choreatischen  Typus  so  oft  und 
so  leicht  durch  Symptome  der  spastischen  Parese  gestort  werden  kann. 
Perner  musste  sie  verstiindlich  machen,  wie  es  kommt,  dass  eine  spa- 
stische  Parese  im  Stadium  der  Besserung  so  viel  Aehnlichkeit  mit  einer 
choreatischen  Parese  zeigt. 

6* 
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Es  muss  nun  zugestanden  werden,  dass  wir  eine  solche  gesicherte 
und  befriedigende  Brkliirung  fiir  das  Wesen  der  choreatischen  Parese  der- 
zeit  nicht  besitzen.  Der  Erklarungsversuch  von  Freud  und  Eie  stutzt 
sich  auf  den  einzig  vorhaudenen  Sectionsbefund  eines  Falles  von  chorea- 
tischer  Parese  (Landouzy). 

Es  fand  sich  bei  der  Autopsie  dieser  Kranken  ein  einzelner  ver- 
kalkter  Herd  im  contralateralen  Linsenkern,  durch  welchen  dieses  Gang- 
lion nicht  vollig  zerstort  war.  Die  beiden  Autoren  meinen  nun,  eine 
derartige  Liision  erklare  einerseits  das  Fehlen  von  Convulsionen,  Epilepsie, 
Aphasie,  Intelligenzstorung,  welche  Symptoine  ja  auf  cortieale  Betheiligung 
gedeutet  werden,  andererseits  die  Art  der  Bewegungsstorung  (Athetose), 
da  eine  Erkrankung  des  Linsenkerns  keine  anatomische  Unterbrechung 
der  motorischen  Bahn  mit  sich  bringt.  Sie  suchen  also  die  Charaktere 
der  choreatischen  Paresen  zu  erklaren  durch  die  Annahme  von  Lasionen, 
welche  subcortical  localisirt  sind  und  die  motorisehe  Bahn  nur 
indirect  schadigen  konnen.  Diese  ganze  Frage  soil  bei  der  Erorteruug 
der  diplegischen  Chorea  eingehender  behandelt  werden. 


Die  klinische  Erscheinung  der  Spontaubewegungen  ist  in  alien  diesen 
Fallen  dieselbe  und  kann  daher,  ohne  Riicksicht  darauf,  ob  es  sich  um 
Friih-  oder  Spatchorea  handelt,  beschrieben  werden. 

Die  Mannigfaltigkeit  der  Bewegungsstorungen,  die  hier  als  Spootan- 
bewegungen  oder  Spontanchorea  zusammengefasst  werden,  ist  sehr  gross. 
Man  thut  am  besten,  Extreme  aufzustellen  und  dazu  zu  sagen,  dass  die 
wirklich  beobachteten  Erscheinungen  zumeist  Uebergangs-  und  Misch- 
formen  dieser  Typen  entsprechen.  Gowers  und  nach  ihm  Greidenberg 
habeu  versucht,  die  versehiedenen  Formen  der  Spontanbewegung  zu 
gruppiren  und  einzutheilen.  Ich  gebe  das  Greidenberg'sche  Schema, 
das  iiberdies  die  Contraeturen  umfasst,  hier  wieder: 


Contraeturen 


apoplektisehe 


Friili  paralytisehe,  passive,  voriibergehende 


^P'^*  \  Yeranderliche  (latente) 


I  bestiindige,  fortwiihrende,  fixirte, 


refleetorisclies  —  Clonus 


Zittern 


eigentliches  Zittern  (Tremor) 


Mischformen 
in 

versehiedenen 
Combinationen 


essentielles   ■]  in  Form  der  Paralysis  agitans 


in  Form  von  disseminirter  Sklerose 


Hemichorea 


bestiindige 

bei  intendirten  Bewegungcn  —  Storung  der  Coordi- 


nation (Hemiataxie) 


Athetose. 
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Es  liegt  indessen  nicht  im  Plane  dieser  Abhandlung,  auf  die  Sym- 
ptoniatik  oder  die  Bedeutung  all  dieser  Formen  von  Spontanbewegung  ein- 
zugehen,  ziimal  da  dieses  hochst  ungentigend  durchforschte  Theilgebiet 
der  Neuropath ologie  Beziehungen  zeigt,  die  weit  iiber  die  Infantile  Cerebral- 
lahinung  hinausreiehen. 

Wichtig  fur  unser  Thema  ist  hingegen  die  Frage,  wie  sich  Chorea 
und  Athetose  zu  einander  verhalten  und  worin  deren  Verschiedenheit  zu 
suclien  ist. 

Die  Athetose  wurde,  wie  erwiihnt,  von  Hammond  zuerst  beschrieben 
als  ein  unwillkiirhches  Muskelspiel,  das  keine  Pausen  lasst,  an  den  End- 
gliedern  der  Extremitiiten,  Fingern  und  Zeben,  seltener  an  den  ganzen 
Handen  und  Ftissen.  Charcot,  der  die  Zusammengehorigkeit  der  Athe- 
tose mit  der  Hemichorea  (nebst  Bernhardt)  zuerst  erkannte  (was  er  in 
dem  Satze  ausdriickte,  die  Athetose  sei  nur  eine  klinisehe  Varietat  der 
Hemichorea),  fugte  die  Bestimmung  hinzu,  dass  die  Athetosebewegungen 
langsamer  Natur  seien,  und  beobachtete  an  seinen  Fallen  von  Athetose 
auch  choreaahnliche  Zuckungen  der  Gesichts-  und  Halsmuskeln. 

Man  kann  sagen,  dass  keines  dieser  Merkmale  der  Athetose  fur  alle 
Fiille,  die  man  so  heissen  mochte,  gut  halt.  Die  typische,  langsame  und 
ununterbrochene  Tentakelbewegung  der  Finger,  die  ihren  Charakter  durch 
den  grossen  Aufwand  von  Innervation,  das  Fortschreiten  bis  zu  den  ex- 
tremsten  Stellungen  erhalt,  sieht  man  nicht  so  selten  bei  cerebraler  Kinder- 
liihmung;  aber  ausserdem  beobachtet  man  ganz  ahnliche  Bewegungen  1.  von 
weit  rascherem  Ablauf,  2.  die  nicht  ruhelos  sind,  sondern  sich  von  Zeit  zu 
Zeit,  oft  nach  regelmassigen  Pausen,  wiederholen.  Nennt  man  diese  auch 
Athetose,  so  eriibrigt  fur  den  Inhalt  dieses  Nameus  wesentlich  die  Locali- 
sation am  Endglied  der  Extremitat.  Auf  diesen  Charakter  legen  z.  B.  Freud 
und  Kie  das  Hauptgewicht  und  mochten  iiberhaupt  in  der  Athetose  weiter 
nichts  sehen  als  eine  „besondere  Auspragung  der  choreatischen  Bewegungs- 
storung  am  Endglied  der  Extremitat".  Man  konne  zwar  fur  die  Athetose  an- 
fiihren,  dass  sie  nicht  einfache  Zuckungen,  sondern  complicirtere  Bewegungs- 
impulse  auslost,  allein  mit  der  Moglichkeit  solcher  Complication  hat  es 
bald  ein  Ende,  wenn  man  sich  dem  Eumpfansatz  der  Extremitat  nahert, 
wahrend  an  der  Hand  solche  Bewegungsformen  leicht  in  grossem  Reich- 
thum  zu  erzeugen  sind ;  und  andererseits  kann  man  auch  an  der  gemeinen 
Chorea  sehen,  dass  dieselbe  sehr  wohl  complicirtere  Bewegungen  zu  er- 
zeugen im  Stande  ist.  Sie  berufen  sich  ferner  darauf,  dass  selbst  in  Fallen 
typischer  Athetose  die  etwaige  Betheiligung  des  Gesichtes  nur  in  der 
Form  choreatischer  Zuckungen  stattfindet.  Indess  steht  der  Ansicht  der 
beiden  Autoren,  welche  Chorea  und  Athetose,  strenge  genommen,  identificirt, 
entgegen,  dass  es  neben  Athetose  der  Hand  auch  unzweifelhaft  Chorea 
der  Hand  giebt,  dass  das  Vorkomraen  von  Athetose  am  Eumpfgiied  der 
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Extremitiit  nicht  geleugiiet  werden  kann,  und  dass  sie  selbst  die  Athetose 
fiir  eine  besondere  Auspriigung  der  Chorea  erklaren  raiisseri. 

Noel  I  oin  anderes  Merkmal  ist  der  Athetose  als  wesentlich  zuge- 
sprochen  worden.  Es  ist  dies  der  rhythraische  Oharakter  ini  Gegensatz  zu 
den  wechselvoUen  und  iinervvarteten  Bewegungen  der  Chorea.  Seelig- 
miiller  legt  mit  Recht  auf  diesen  Punkt  das  Hauptgewicht  fiir  die  Be- 
griffsbestimmubg  der  Athetose.  Aber  auch  hier  wenden  Freud  und  Rie 
ein,  dass  solche  rhythmische  Bewegungen  keineswegs  mit  der  Chorea 
unvertraglich  sind.  Sie  haben  einen  Fall  unzweifelhafter  Hemichorea 
St.  Viti  beobachtet,  bei  dem  sich  die  Unruhe  des  Armes  bloss  in  einer 
nach  gleichmassigen  Pau^en  auftretenden  Hebung  der  Schulter  ausserte, 
der  jedesmal  nach  kurzem  Intervall  eine  Wendung  der  Hand  um  fast 
180"  folgte.  Es  wird  wohl  dabei  sein  Bewenden  finden,  dass  Chorea  und 
Athetose  als  zwei  wesensverschiedene  Bewegungsstorungen  aufzufassen 
sind,  zwischen  denen  eine  Reihe  von  Uebergangsformen  eine  ausgczeichnete 
Verbindung  herstellt. 

Dass  der  Unterschied  zwischen  Chorea  und  Athetose  in  der  Locali- 
sation der  zu  vermuthenden  Lasion  begrtindet  sei,  wird  durch  mancherlei 
Momente  unwahrscheinlich  gemacht.  Es  soil  spater  erortert  werden,  in- 
wieweit  iiberhaupt  die  Erklarung  der  Spontanbewegungen  topische  Ver- 
haltnissc  heranziehen  darf;  hier  sei  nur  einiger  Verhaitnisse  aus  der 
Klinik  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  Erwahnung  gethan.  Es  giebt 
Falle,  die  man  nicht  anders  beschreiben  kann  denn  als  Combination  von 
Chorea  und  Athetose.  Es  gibt  ferner  Falle,  in  denen  eine  Chorea  abge- 
lost  wird  von  einer  Athetose  oder  umgekehrt.  Letzteres  fand  in  einem 
Falle  von  Leube  statt;  die  Athetose  schlug  ziemlich  plotzlich  in  Chorea 
um.  Fiir  die  wahrscheinlich  haufigere  andere  Verwandlung  hat  Goldstein 
ein  Beispiel  bei  einem  17jahrigen  Madchen  besehrieben. 

Martha  L.  hat  im  Juli  1879  eine  mehrwochentliche  schwere  Erkrankung 
iiberstandeD,  aus  welcher  sie  mit  rechtsseitiger  Hemiplegie  und  Athetose  her- 
vorgieng.  Im  Februar  1878  bestand  nocli  Hemiparese.  Die  Hand  und  der  ganze 
Arm  rechts  sind  in  dauernder,  ruheloser,  heftiger  Bewegung;  sie  zeigen  das 
Bild  der  Hemichorea  xjost1iemix)legica.  Ende  Marz  Besserung.  Die  Hemichorea 
ist  geschwunden,  und  statt  ihrer  sind  nur  langsame  und  bestandige  Bewegungen 
der  Finger  iibrig  gebheben.  Das  ruhelose  Spiel  der  Finger  hesteht  in  einer 
krampfhaften  Flexion  und  Extension:  die  Hemichorea  ist  in  die  Hemiathetose 
tibergegangen. 

12,  Trophische  Storungen, 

Die  trophischen  Storungen  bei  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung 
der  Kinder  betreffen  Knochen  und  Weichtheile  des  Schiidels,  Muskulatur, 
Knochen  und  Gelenke  der  Extremitaten. 


Tropliische  Stoningen. 
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Die  unzweifelhaft  vorhandenen  Wechselbeziehiingen  des  Wachsthuras 
zwischen  Gehirnpartien  imd  daruberliegenden  Sehadeltheileu  ausseren  sich 
bei  der  hemiplegisclien  Cerebrallahmung  iu  raehrfacher  Weise. 

Dieselben  werden  am  starksten  sich  dort  ausbilden,  wo  es  zu  einem 
wirkliehen  Defect  einer  Gehirnpartie  kommt  (Porencephalie).  Es  scheint, 
dass  die  Betlieiligung  der  Schadelknochen  dabei  eine  zweifache  ist;  einer- 
seits  profitirt  der  Knochen  local  von  dem  Nachlass  des  Druekes,  den  das  Ge- 
hirn  gegen  ihn  ausgeubt  hat,  er  verdickt  sich  (Schroder  van  der  Kolk, 
Cotard)  sehr  haufig  iiber  der  eingesunkenen  Gehirnpartie,  die  innere 
Tafel  erseheint  aufgetrieben,  das  Stirnbein  z.  B.  init  den  Orbitalhohlen 
nacji  Cotard's  Ausdruck  wie  aufgeblasen.  Andererseits  nimmt  der  Schadel 
an  der  Wachsthumshemmung,  vs^elche  die  ganze  Hirnhalfte  befallt,  seinen 
Antheil,  erreicht  auf  der  Seite  der  Gehirnlasion  eine  geringere  Wolbung 
Oder  zeigt  selbst  entsprechend  der  verktimmerten  Gehirnstelle  eine  De- 
pression (Fiille  dieser  Art  nicht  selten,  z.  B.  bei  Audry  die  Falle  von 
Cruveilhier,  Baud,  Eoger,  Henoch).  In  einigen  Fallen  wurden  selbst 
Spalten  und  Defecte  im  Knochen  iiber  der  erkrankten  Gehirnpartie  ge- 
funden  (Breschet,  Meschede,  Rousseau,  St.  Germain,  Frigario),  doch 
lasst  sich  in  mindestens  drei  dieser  Falle  die  Erkrankung  auf  Schadel- 
trauma  zuriickfilhren. 

Alle  diese  Veranderungen  sind  inconstant;  man  darf  sie  nach  Cotard 
nur  erwarten  bei  Kindern,  deren  Erkrankung  aus  dem  Intrauterinleben 
Oder  aus  den  ersten  drei  Lebensjahren  stammt.  Die  constanteste  anter 
ihnen  ist  die  Verdickung  der  inneren  Tafel  des  Knochens  iiber  der  Lasions- 
stelle.  Depressionen  sind  nicht  so  haufig  als  man  erwarten  sollte,  ein 
Fall  Gaudard's  z.  B.  (LI)  zeigte  keine  Depression  des  Schadels  trotz 
volligen  Mangels  der  Gehirnsubstanz  einer  ganzen  Hemisphiire. 

Die  raumlichen  und  Formverhaltnisse  des  Schadels  bei  cerebraler 
Kinderlahmung  von  langem  Bestande  sind  in  einer  ausfiihrlichen  Arbeit 
von  Peterson  und  Fisher  behandelt  worden.  Diese  Autoren  haben 
20  Falle  untersucht,  deren  Krankheit  congenital  war  oder  aus  den  ersten  drei 
Lebensjahren  stammte  und  deren  Lebensalter  zur  Zeit  der  Untersuchung 
durchsehnittlich  27  Jahre  betrug;  nur  einer  war  ein  Knabe.  Es  waren, 
klinisch  betrachtet,  schwere  Falle,  alle  bis  aufvier  mit  Epilepsie  behaftet. 
Peterson  und  Fisher  bestatigen  nun  an  diesem  Material  die  Hilufigkeit 
leptocephaler  und  mikrocephaler  Schadelform  sowie  das  Vorkommen  starker 
Schildelasymmetrie,  Befunde,  die  Benedikt  in  seiner  „Craniometrie  und 
Cephalometrie"  mitgetheilt  hat.  Die  Asymmetric  fiihren  sie  auf  Abnahme 
des  Schadelvolumens  auf  der  erkrankten  Seite  zuruck.  Was  den  Schadel- 
umfang  betriflft,  so  fanden  sie  denselben  in  alien  bis  auf  fiinf  Fallen  unter 
dem  normalen  Durchschnitt  und  in  zwei  Fallen  selbst  unterhalb  der 
Grenze  der  physiologischen  Variation.  Dasselbe  gelte  fiir  das  Schadel- 
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voluraen,  das  ja  empirisch  aus  dem  Umfang  berechnet  wird.  Mit  Bezug 
auf  die  einzeliien  Schadeldurchmesser  faiiden  sie  bei  den  19  erwachsenen 
Kraiiken  die  Durchscbnittswertlie  der  einzelnen  Durehmesser  sammtlieb 
uiiter  der  Norm,  ferner  in  14  Fallen  irgend  einen  Durcbmesser  unterbaib 
der  pliysiologischen  Grenze.  Dieser  im  Allgemeinen  niedrigen  Scbiidel- 
entwicklung  entsprach  der  Geisteszustand  der  Kranken,  die  sammtlich  in 
leichterera  oder  schwererem  Grade  scbwachsinnig  waren.  Dagegen  fanden 
Fisher  und  Peterson  nur  in  zwei  Fallen  Verhaltnisse,  die  —  wie  so 
haufig  bei  Idioten  —  an  niedrigere  Racen  erinnern,  z.  B.  gewOlbten  Gaumen, 
Gaumenspalten  und  Prognathic. 

Die  Gesichtshalfte  der  gelahmten  Seite  zeigt  haufig  einen  gewissen 
Grad  von  Verschmalerung,  von  zarterer  Ausfiihrung,  also  eine  leichte  Hemi- 
atrophia  facialis  die  mit  der  bekannten  progressiven,  von  einem  Centrum, 
ausgehenden  Affection  desselben  Namens  niehts  gemein  hat.  Das  Auge 
(d.  h.  Orbita  und  Lidspalte)  erscheint  kleiner,  die  Wangenwolbung  weniger 
vorspringend  u.  dgl.  Die  Verkleinerung  des  Gesichtes  auf  der  Seite  der 
Lahmung  -war  bereits  Gaudard  bekannt.  Er  citirt  vier  Falle,  in  denen 
diese  Veranderung  besonders  deutlich  war  (von  Turner,  Bourneville, 
Jul.  Simon  und  einen  selbst  beobaehteten). 

Constanter  und  wichtiger  fur  die  Kranken  sind  die  Ernahrungs- 
storungen  der  Knochen  und  Muskeln  an  den  gelahmten  Extremitaten,  die 
man  gewiss  unpassender  Weise  als  „  Atrophic"  bezeichnet. 

Rosenberg  hat  den  Fortschritt  angebahnt,  die  trophische  Storung 
bei  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  zu  sondern  in:  1.  die  eigentliche 
Atrophic,  welche  sich  an  den  Eintritt  der  Lahmung  anschhesst  und  die 
Muskeln  betriflft,  und  2.  die  Wachsthumshemmung,  welche  viele  Jahre 
spater  nachkommt  und  eine  Verkiimmerung  des  Enoch  en  geriistes  der  Ex- 
tremitaten ergiebt. 

Die  eigentliche  (Muskel-)Atrophie  bei  der  hemiplegischen  Cerebral- 
lahmung kann  nicht  als  Atrophic  in  Folge  von  Inactivitat  gedeutet 
werden.  Forster  hat  diese  Auffassung  zuerst  bestritten  und  die  klinische 
Selbststandigkeit  des  Symptoms  der  Atrophic  bei  der  hemiplegischen 
Cerebrallahmung  vertretcn,  weil  er  1.  dieselbe  auch  eintreten  sah,  wo 
die  Extremitaten  fast  ununterbrochen  welter  gebraucht  wurden;  2.  weil 
die  Veranderung  der  Muskeln  zu  rasch  (einige  Woehen  nach  Eintritt 
der  Lahmung)  beginnt  und  weiterhin  stationar  bleibt;  3.  weil  auch  Ver- 
kurzungen  der  Knochen  dabei  beobachtet  werden.  Die  von  Forster  ge- 
gebene  Charakteristik  der  Atrophic  bei  cerebraler  Lahmung  (rascher 
Eintritt,  miissiger  Grad,  baldiger  Stillstand)  wiirde,  wenn  sie  als  all- 
gemein  giltig  anzuerkennen  ware,  cine  intcressante  Parallele  zu  der 
von  Charcot  und  Babinski  gekennzeichneten  hysterischen  Atrophic 
ergeben. 
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Was  die  etwaigen  Beziehungen  der  Atrophie  zu  anderen  Factoren 
des  Krankheitsbildes  betrifft,  so  ist  zu  erwahnen,  dass  mehrere  Autoren 
aiissagen,  die  Atrophie  falle  urn  so  erheblicher  aus,  je  fruhzeitiger  das 
Kind  erkrankt  sei,  so  Wuillamier  und  Fere.  Dagegen  schlossen  Freud 
uud  Rie  aus  ihrem  eigenen  Material  (35  Falle),  dass  die  Atrophie  unab- 
hiingig  sei  vom  Zeitpunkt  der  Erkrankung  wie  von  der  Dauer  derselben. 
Sie  vermissten  Atrophie  in  ihren  congenitalen  Fallen  und  bei  Fallen 
liingeren  Bestandes  und  trafen  sie  anderemale  nach  relativ  kurzer  Zeit 
bei  sicherlieh  acquirirten  Hemiplegien.  Sie  verneinen  ferner  eine  constante 
Beziehimg  der  Atrophie  zur  Schwere  oder  zur  klinischen  Form,  da  sie 
dieses  Symptom  aueh  bei  choreatischen  Paresen  und  bei  einigen  sehr 
leiehten  spastischen  Paresen  fanden,  wenngleich  auch  sie  zugeben,  dass 
Atrophie  am  haufigsten  im  Bilde  der  schweren  spastischen  Paresen  ange- 
troffen  werde. 

Die  Forderung  Forster's  und  Freud-Rie's,  die  Atrophie  der  hemi- 
plegischen  Cerebrallahmung  als  einen  selbststandigen,  von  den  anderen 
Einzelsymptomen  unabhangigen  Ausdruck  der  Gehirnlasion  anzusehen, 
findet  eine  Stiitze  in  den  Arbeiten  von  Quincke,  Borgherini,  Dark- 
schewitseh,  Eisenlohr  u.  A.,  welche  uns  die  friihzeitige  Muskel- 
atrophie  bei  cerebralen  Lahmuugen  Erv^achsener  kennengelernt  haben. 

Die  elektrischen  Reactionen  der  Muskeln  auf  der  Seite  der  Lahmung 
soUen  nach  iibereinstimmenden  Angaben  der  Autoren  bei  der  hemi- 
plegischen  Cerebrallahmung  keine  Veranderung  zeigen,  was  bekanntlich  ein 
differential'diagnostisches  Moment  gegen  die  Spinallahmung  ergibt.  Indess 
muss  man  sich  hierbei  erinnern,  dass  Eisenlohr  bei  cerebralen  Erkran- 
kungen  Erwachsener  sehr  erhebliche  qualitative  Veranderungen  im  elek- 
trischen Yerhalten  der  gelahmten  Muskeln  gefunden  hat.  Es  besteht  ein 
Verdacht,  dass  nach  langjahrigem  Bestande  der  Lahmung  bei  der  hemi- 
plegischen  Cerebrallahmung  selbst  schwere  degenerative  Muskel verande- 
rungen nicht  ausgeschlossen  sind,  und  es  fehlt  an  Untersuchungen, 
welche  hieriiber  Aufsohluss  gaben. 

Trophisehe  Veranderungen  am  Rumpf,  an  Driisengebilden  u.  s.  w. 
sind  bei  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  nicht  sehr  auffallig,  scheinen 
aber  hilufig  zur  Beobachtung  zu  kommen.  So  stellt  bereits  Gaudard  der 
Lehre  von  der  Inactivitiitsatrophie  entgegen,  dass  auch  die  Muskeln  des 
Kopfes  und  Rumpfes  von  dieser  Atrophie  befallen  werden,  und  dass  er 
in  drei  Fallen  eine  Verkleinerung  der  Brustdriise  auf  der  gelahmten 
Seite  sah. 

Eine  auffallige  DifFerenz  in  der  Entwicklung  der  Mammae  theilt 
auch  Wallenberg  von  seinem  Falle  II  mit. 

Im  Gegensatz  hiezu  beschreibt  Leblais  einen  Fall  von  Yergrosserung 
der  Mamma  der  kranken  Seite,  welche  vom  15.  Jahr  an  noch  zunahm. 
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In  einera  Falle  faiid  Wuillaraier  das  Auge,  in  eiuem  anderen  das 
Ohr,  endlicli  einmal  den  Testikel  der  kranken  Seite  kleiner. 

Den  trophisehen  Verhiiltnissen  der  Sexnalorgane  bei  den  hemiplegischen 
Kindern  hat  unliingst  Leblais  auf  Anregung  Bourne vi lie's  besoudere 
Aufmerksamkeit  zugewendet.  Er  berichtet,  dass  Missbildungen  der  Geni- 
talien  sich  hier  nicht  hilufiger  finden  als  bei  norraalen  Kindern,  wohl 
aber  besonders  hauliger  eine  uber  die  physiologische  Differenz  hinaus- 
gehende  Verkleinerung  des  Hodens  der  gelahmten  Seite  (7  unter  29  Fallen), 
seltener  aueh  das  Gegentheil. 

Die  Pubertatsentwicklung  der  Kinder  mit  hemiplegischer  Cerebral- 
lahmung  soil  nach  Leblais  weder  zeitlich,  noeh  .in  anderen  Beziehungen 
von  der  normaler  Kinder  abweichen. 

Im  Ansehlusse  mag  einzelner  Angaben  iiber  trophische  Storung  von 
Hautgebilden,  einzelner  Muskeln  iind  tiber  vasomotorische  Veranderungen 
Erwahnung  geschehen. 

Sachs  und  Peterson  fanden  einmal  Atrophic  des  Thenars  der  ge- 
lahmten Seite. 

Hadden  sah  bei  einem  Falle  von  hauptsachhch  diplegischem  Cha- 
rakter  Verkiimmerung  der  Finger,  besonders  der  Endphalangen,  und  Ver- 
bildung  der  Nagel  an  einer  Hand. 

Leblais  macht  darauf  aufmerksam,  dass  auch  die  Entwicklung  der 
Pubertatsbehaarung  bei  den  hemiplegischen  Kindern  haufig  Besonderheiten 
aufweist.  Am  haufigsten  ist  die  Behaarung  der  kranken  Seite  schwaeher, 
in  selteneren  Fallen  erscheint  dagegen  diese  Seite  starker  behaart,  oder 
aber  es  finden  sich  auffallige  Asymmetrien  der  Haarentwicklung,  bei 
denen  die  eine  Korperregion  der  gelahmten  oder  eine  andere  der  gesunden 
Seite  bevorzugt  erscheint.  In  keinem  Falle  betraf  die  Asymmetrie  Kopf- 
haar  und  Augenbrauen.  Bei  einer  Kranken  der  Iconographie  de  la  Sal- 
petriere  wurde  bemerkt,  dass  das  Kopfhaar  der  nicht  gelahmten  Seite 
im  Ergrauen  voraneilte. 

In  zwei  Fallen  der  Iconographie  de  la  Salpetriere  konnte 
Bourneville  feststellen,  dass  zu  einer  gewissen  Zeit  das  gelahmte  Bein 
(respective  Arm  und  Bein)  der  Sitz  einer  Eeihe  von  Hautabscessen  war, 
wahrend  am  iibrigen  Korper  nicht  ein  einziger  Abscess  sich  entwickelte. 
Auch  Delhomme  theilt  einen  analogen  Fall  mit. 

Gibotteau  erwahnt  in  seiner  Beobachtung  VIII  einer  Pseudo- 
(Fett-)Hypertrophie  an  den  gelahmten  Extremitaten  die  bereits  dera 
scharfsichtigen  Cazauvielh  bekannt  war.  (Solche  Fetthypertrophie,  welche 
fiir  den  Anblick  die  vorhandene  Muskelatrophie  compensirt,  ist  bekannt- 
lich  nach  Poliomyelitis  weit  haufiger.) 

Eemak  beschreibt  bei  einem  12jahrigen  Kranken  (Lues  hereditaria) 
eine  habituelle  Luxation  des  Schultergelenkes  am  spastisch  gelahmten  Arm. 
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Fere  gibt  in  seinem  grossen  Werke  iiber  die  Epilepsie  an,  dass 
die  Entwicklungsstorungen  urn  so  erlieblicher  ausfallen,  je  friihzeitiger 
das  Kind  erkrankt  ist.  Er  hat  diesen  Atrophien  besondere  Aufmerksamkeit 
geschenkt.  „Bei  einer  Anzahl  von  Kranken  iiberzeugt  man  sieh  leicht, 
dass  die  Verkleinening  des  transversalen  Beckenhalbmessers  bis  zu  2  cm 
betragen  kann.  Dasselbe  gilt  fiir  den  Halbumfang  des  Thorax  ....  Das 
Gesieht  ist  ganz  gewohLlieh  an  der  Hemiatrophie  mitbetheiligt  und 
mehr  oder  weniger  asymmetrisch.  Ausserdem  bestehen  sehr  bemerkens- 
werthe  vasculare  Storungen.  Die  Extremitilten  der  gelahmten  Seite  zeigen 
blaurothe  Hautfarbung,  ihre  Temper?itur  ist  regehnassig  herabgesetzt.  Wie 
man'  mit  dem  Oberflachenthermometer  constatiren  kann,  betragt  diese 
Diflferenz  an  der  Hand  nieht  selten  zwei  Grade,  in  der  Achselhohle  pflegt 
der  Unterschied  geringer  zu  sein.  Ausserdem  ist  die  Erliebung  der  sphy- 
gmographischen  Curve,  wie  bereits  Lorain  fiir  die  Hemiplegie  der  Er- 
wachsenen  gezeigt  hat,  auf  der  gelahmten  Seite  verringert.  Mit  Hilfe 
des  Bloch'schen  Sphygmometers  kann  man  zeigen,  dass  das  zur  Unter- 
driickung  des  Pulses  erforderliche  Gewicht  dort  selbst  um  200  g  niedriger 
sein  kann  ....  An  der  Haut  bemerkt  man  geringere  Entwicklung 
Oder  schwachere  Pigmentirung  der  Haare,  mitunter  langsamere  Wund- 
heilung." 

Die  Temperaturherabsetzung  und  blaurothe  Verfarbung  der  gelahmten 
Endglieder  vvird  von  den  meisten  Autoren  erwahnt;  diese  Erscheinungen 
erreichen  meist  nicht  den  Grad,  den  man  bei  der  spinalen  Kinderlahmung 
zu  sehen  gewohnt  ist. 


Wiihrend  die  Muskelatrophie  von  einem  gewissen  Zeitraume  an 
stationar  zu  bleiben  scheint  (Forster),  stellt  sich  mit  den  Jahren  eine 
Differenz  iiii  Wachsthum  zu  Ungunsten  der  geJahraten  Extremitaten  ein, 
in  deren  Folge  letztere  endlich  kurzer  und  diinner  als  die  nicht  gelahmten 
Glieder  gefunden  werden.  Die  oberflachlichste  Untersuchung  lehrt,  dass 
diese  relative  Verkummerung  den  Enoch enapparat  betrifft,  dessen  Bestand- 
theile  in  alien  Dimensionen  zuriiekbleiben,  und  zwar  kann  diese  Wachs- 
thumshemmung  eine  gleichmassige  sein  oder  sich  an  einzelnen  Abschnitten 
(in  einem  Falle  von  Gaudard  nur  am  Vorderarme)  besonders  auspragen. 
Sie  erreicht  selten  so  hohe  Grade  wie  bei  der  Spinallahmung,  indess 
sind  Falle  von  Langendifferenz  des  Armes  bis  zu  6  cm,  und  Verschmalerung 
des  Yorderarmes  von  3— 6  cm  wiederholt  beschrieben  worden  (Bourne- 
ville).  Massige  Unterschiede  von  1  — 1-5  cm  sind  allerdings  viel  haufiger 
zu  beobachten. 

Bereits  Wuillamier  wusste,  dass  die  Waehsthumshemmung  von 
den  Extremitaten  auf  den  Eumpf  ilbergreifen  und  eine  allgemein  halb- 
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seitige  werden  kann.  Die  Sammlung  Bourneville's  in  Bicetre  besitzt 
nacli  Mittheilung-  Leblais'  16  Skelette  von  tiemipiegisehen  Kindern,  an 
denen  die  Verkiimraerung  samratliciie  Knochen  der  kranken  Seite 
betrifft,  die  des  Oberkorpers  in  holierem  Grade. 

Fere  hat  spiiter  (1896)  die  Einzellieiten  der  hemiplegischen  Waehs- 
thumsstorung  an  den  Extremitatenknoclien  genauer  studirt.  Er  bestatigt, 
dass  die  Verkiimmerung  an  den  einzelnen  Segmenten  eine  ungleich- 
massige  sein  kann,  so  dass  der  Grad  der  Schadigung  an  jedem  Gebiete 
sieli  als  unabliangig  vom  Zustand  eines  anderen  erweist.  Sodann  theilt  er 
folgende  durchschnittliehe  Verhiiltnisezahlen  fur  das  Zuriiekbieiben  der 
Knochen  auf  der  gelahmten  Seite  mit: 


Fiir  dieLange:  Oberarm  95-21''/o] 

p' 

a 

Fiir  den  Umfang:  Oberarm  83-43»/o 

Unterarm  . . .  .94-38<'/o 

TO 
a> 

Unterarm  88-29— ST-SSo/o 

Obersehenkel  .  97-82o/o 

>  5 

Obersehenkel  . . .  .BO  OTo/o 

Unterschenkel  gG  SOo/o 

ct> 
S 

Unterschenkel  .  .  .92-17»/o 

Hand  97-03»/o 

^. 

Transversaler  Durchmesser.  .59'70''/o 

Im  Langenwaelisthum  werden  also 

Im  Qiierumfang  ist  das  centrale  Seg- 

die Knochen  der  oberen  BxtremitiLt  mehr 

ment  stiirker  beeintriichtigt  als  das  distale. 

gesehadigt  als  die  der  unteren,  und  jedes- 

mal  der  distale  Absehnitt  starker  als  der 

centrale. 

Die  Hand  bleibt  in  ihrem  Querdurehmesser  weit  starker  ziiruek  als  in  der  Lfingen- 

cn 

twieklung. 

Ueber  die  Art  und  Weise,  wie  die  Wachsthumshemmung  sich  zeit- 
lich  beraerkbar  macht,  ist  noch  wenig  bekannt. 

Eosenberg  verrauthet,  dass  ihre  Symptome  sich  zwischen  10  und 
13  Jahren  zur  Zeit  der  Pubertittsvorbereitung  fast  plotzlich  bemerkbar 
machen;  P.  Marie  deutet  auf  das  Alter  bei  der  Erkrankung  als  den  aus- 
schlaggebenden  Factor  hin.  Je  friihzeitiger  ein  Kind  an  der  hemiplegi- 
schen Cerebrallabmung  erkrankt  ist,  desto  grosser  werde  sich  die  Wahr- 
seheinlichkeit  fiir  ein  auffalliges  Zuriiekbieiben  der  gelahmten  Glieder 
ergeben. 

Die  Wachsthumshemmung  gewinnt  nun  ein  besonderes  klinisehes 
Interesse  dadurch,  dass  sie  in  vereinzelten  Fallen  in  den  Vordergrund 
des  klinischen  Bildes  tritt,  wahrend  Lahmung  und  Contraetur  bis  auf 
Spuren  reducirt  sind.  Wie  Rosenberg  es  ausdriickt:  „Die  Wachsthums- 
hemmung tritt  sozusagen  mit  Ueberspringung  ihrer  Vorbedingungen  primar 
an  einer  Extremitat  auf,  welche  fruher  nicht  geiahmt  war,  also  auch 
keinen  in  kurzer  Zeit  erfolgten  aetiven  Muskelschwund  gezeigt  hat.  Der 
Symptomcomplex  reducnt  sich  dann  darauf,  dass  die  Entwicklung  der 
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Extremitat  zur  Zeit  des  gesteigerten  Wachsthums  ausbleibt  oder  gering- 
fugiger  als  auf  der  anderen  Seite  ausfallt.  Dabei  ist  natiirlich  erforderlich, 
dass  andere  klinische  Zeicheii  aufgefundeii  werden,  welche  die  Zugehorig- 
keit  solciier  Falle  zur  heraiplegischen  Cerebral lahmung  verburgen." 

Die  ersten  Beobaehtungen  dieser  Art  scheinen  von  Freud  und  Rie 
gemacht  worden  zu  sein,  welehe  Autoren  auch  nicht  versiiumen,  ihre 
These  von  der  klinischen  Selbststiindigkeit  des  Symptoms  „Atrophie" 
durch  sie  zu  stiltzen.  Der  Fall,  den  Freud  und  Rie  als  Muster  be- 
schreiben,  betrifft  einen  14jahrigen  Knaben  mit  sehr  schlechter  Muskel- 
entwicklung,  bei  dem  eine  Muskelverkiimmerung  der  linken  Seite  selbst 
grober  Beobachtung  auffiel.  Die  Difi'erenz,  deren  Bedeutung  durch  die 
allgemeine  Magerkeit  gehoben  wurde,  betrug  am  Vorderarm  1  cm,  um  die 
Wade  1  Vs!  cm,  um  den  Oberschenkel  2  cm.  Erst  bei  sorgfaltigen  Unter- 
suehungen  ergaben  sich  Auspragungen  einer  halbseitigen  Parese,  wie  sie 
als  letzte  Spur  oder  als  erste  Andeutung  von  Hemiplegie  gefunden  werden 
konnten.  „Die  Finger  werden  links  ungeschickter  bewegt,  die  Dorsalflexion 
macht  Schwierigkeiten,  die  Zehen  des  linken  Fusses  konnen  kaum  ge- 
riihrt  werden,  das  linke  Bein  ermiidet  leicht  beim  Gehen,  es  kann  allein 
die  Korperlast  nicht  tragen." 

Der  Knabe  war  nicht  epileptisch,  aus  der  Anamnese  ergab  sich  ein 
Verdacht,  dass  er  einmal  im  Verlaufe  einer  Darmkrankheit  von  Convul- 
sionen  befallen  worden  sei. 

Dieselben  Autoren  erwiihnen  noch  einen  von  Muhr  sehr  genau 
anatomisch,  aber  leider  ungentigend  klinisch  beschriebenen  Fall.  Dieser 
interessante  Kranke,  der  aus  einer  schwer  belasteten  Familie  stammte  und 
sein  Leben  in  einer  Irrenanstalt  beschloss,  war  von  Jugend  an  korperlich 
unbeholfen.  „Als  Kind  trat  die  Hemmung  in  der  Entwicklung  einer 
Korperhalfte  selbst  fiir  Laien  sinnfallig  zu  Tage.  Spiiter  b^sserte  sich  dies, 
und  es  bildete  sich  eine  sehlanke  und  hagere,  etwas  vorgeneigte  Gestalt 
aus  ...  .  Er  war  Linkshandler  von  Kindesbeinen  auf,  hat  mit  der  linken 
Hand  Billard  gespielt.  Er  hat  eine  verkiimmerte  rechte  Seite  gehabt.  Der 
rechte  Fuss  war  kurzer  und  mager,  die  rechte  Hand  kleiner  und  un- 
brauchbar."  Es  scheint  sich  auch  hier  urn  einen  Fall  gehandelt  zu  haben, 
bei  dem  die  trophischen  Veranderungen  die  Bewegungsstorung  iiberwogen. 
Die  Section  ergab  bei  diesem  Kranken  eine  Verkiimmerung  aller  Theile 
der  linken  Gehirnhiilfte  und  eine  abnorme  Kleinheit  der  linken  Oarotis, 
welche  Muhr  fur  die  Ursache  der  ganzen  Wachsthumshemmung  ansieht. 
Interessant  ist,  dass  „auch  ein  Bruder  dieses  liranken  die  rechte  Unter- 
extreraitat  weniger  gut  gebrauehen  konnte.  Einer  der  Sohne  dieses  Bruders 
hat  die  rechte  Oberextremitat  bedeutend  schmachtiger,  die  rechte  Hand 
in  der  linea  metacarpophalangea  um  1-5  cm  schmaler  als  die  linke,  ist 
Linkshandler,  will  die  rechte  Hand  nicht  gebrauehen." 
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Ein  erhohtes  Iiiteresse  gewinnt  das  fast  isolirte  Vorkoramen  der 
halbseitigen  Wachsthumsh  eiTimung"  durch  MittliGilungen  von  Erlenmeyer, 
der  dies  Symptom  bei  seehs  Kindern  von  12—16  Jaliren,  die  an 
Jackson'scber  Epilepsie  litten,  beobachten  konnte.  „Dieselben  Extremi- 
taten,  die  von  den  Oonvulsionen  befallen  wurden,  waren  in  ihren  Grossen- 
verhaltnissen  kleiner  als  die  der  anderen  KOrperseite."  Die  Armverkur- 
zungeu  erreichten  3  cm,  die  Beinverkurzungen  2  cm,  die  Differenzen  im 
Umfange  betrugen  am  Oberarm  in  maximo  2-bcm,  am  Oberschenkel  3  cw. 
Die  MotilitiU  dieser  verkiirzten  und  verdiinnten  Extremitaten  war  normal; 
weder  Parese,  noch  spastisches  Verhalten,  noch  Abanderung  der  elektrischen 
Reactionen.  Eine  Beeintrachtiguug  des  Localisationsgefiihles,  des  Driick- 
sinnes  und  des  Bewusstseins  von  der  Lage  der  Glieder  war  unverkennbar. 
Einer  der  Kranken  hatte  Facialparese  auf  der  verkummerten  Seite,  ein 
anderer  leiehte  halbseitige  Gesichts-  und  Zungenatrophie  und  Ptosis.  Die 
Anamnese  ergab  bei  Allen,  dass  sie  seit  einer  fieberhaften  Erkrankung 
in  den  ersten  Lebensjahren  an  halbseitigen  Krampfen  litten. 

Erlenmeyer  vermuthet  in  diesen  Fallen  eine  Verkiimmerung  der 
zugehorigen  Eindencentren  (Porencephalie  oder  einen  gewissen  Grad  von 
Atrophie).  Er  siibsummirt  seine  Beobachtungen,  wenn  auch  nicht  oline 
Zaudern,  der  sogenannten  cerebralen  Kinderliihmung,  welche  Einreihung 
sicherlich  durch  die  Anlehnung  ah  die  Falle  von  Freud-Rie  und  Rosen- 
berg erleichtert  wird.  Bedeutsam  ist,  dass  er  bei  drei  von  diesen  sechs 
Fallen  feststellen  konnte,  dass  der  Vater  vor  der  Ehe  Syphilis  gehabt 
und  dass  die  Kinder  selbst  bei  der  Geburt  oder  in  den  ersten  Lebens- 
jahren Zeichen  von  congenitaler  Syphilis  geboten  batten.  Seine  hieraus 
gezogenen  Schlusse  ilber  die  RoUe  der  Syphilis  in  der  Aetiologie  der 
infantilen  Cerebrallahmung  sind  bereits  S.  52  gewiirdigt  worden. 

Kurze  Zeit  nachher  beschrieb  Rosenberg  einen  Fall,  der  die  Er- 
wartung  wecken  darf,  dass  die  Combination  von  halbseitiger  Epilepsie  und 
Wachsthumshemmung  in  weit  bunteren  Bildern  vorkomraen  diirfte,  als  die 
Gleiehformigkeit  der  Falle  Erlenmeyer's  erwarten  lasst.  Er  sah  einen 
14jahrigen  Knaben,  der  mit  seehs  Wochen  Praisen  gebabt  hatte  und  erst 
seit  einem  Jahre  an  halbseitigen  Krampfen  litt.  Dieser  Kranke  zeigte  eine 
rechtsseitige  Facialisparese,  Unruhe  und  spastische  Mimik  im  Gesichte, 
die  allerleichteste  Form  einer  Parese  des  rechten  Armes,  wahrend  er  doch 
sich  der  rechten  Hand  zum  Schreiben  bedienen  konnte,  eine  geringe  Ab- 
nahme  dieses  Armes  an  Urafang  und  dabei  eine  sehr  deutliche  gleich- 
massige  Verkleinerung  der  rechten  Hand  in  alien  Dimensionen.  Der  Unter- 
sehied  in  der  Handlange  betrug  V2  <^^-  rechte  Bein  war  frei  von 
jeder  Storung. 

Rosenberg  macht  mit  Recht  darauf  aufmerksam,  dass  alle  diese 
Beobachtungen  an  Kindern  iiber  12  Jahren  gemacht  worden  sind. 
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Die  Erklarung  solelier  trophischer  Storungen  in  Folge  von  cerebraler 
Erkninknng  bei  voUigem  Mangel  oder  nur  spurweiser  Entwickliing  von 
Lahmungserscheinungen  ist  noeli  nicht  gegeben  worden.  Die  Annahme 
von  „trophischen  Centren"  in  der  Hirnrinde  hat  wohl  nur  den  Werth 
einer  vorurtheilsvollen  Uraschreibung  der  Thatsache. 

Brissaud,  der  diese  trophischen  Centren  gleichfalls  bestreitet  und 
die  beraerkenswerthen  Funde  von  Leonowa  an  Anencephalen  zu  Gunsten 
der  trophischen  Unabhiingigkeit  der  Korperperipherie  voin  Grosshirn  ver- 
werthet.  hat  diescn  Anlass  bentitzt  (1895),  um  wiederum  den  Funetions- 
ausfall  als  die  Ursache  der  Wachsthurashemmungen  bei  hemiplegischer 
Cer^bralliihmung  geltend  zu  machen.  Wenn  dem  schon  die  friiher  er- 
wahnten  Argumente  Forster's  entgegenstehen,  so  raacht  der  Hinweis  auf 
die  zuletzt  beschriebenen  Falle  von  Erlenmeyer  und  Eosenberg 
(Hemiatrophie  ohne  Lahmung,  also  ohne  Functionsausfall)  Brissaud's 
Ansicht  voliig  unannehmbar.  Die  einander  entgegenstehenden  Thatsachen 
diirften  wohl  derart  rait  einander  vereinbart  werden,  dass  dem  Grosshirn 
ein  trophischer  Einfluss  auf  die  Peripherie  urspriinglich  bei  der  ersten  An- 
lage  nicht  zusteht,  dass  ein  solcher  aber  spaterhin  auf  einem  Umweg  vera 
Grosshirn  erworben  wird  (etwa  durch  Vermittlung  der  dem  Wachsthum 
vorstehenden,  vora  Grosshirn  mitinnervirten,  paarigen  Drtisenorgane). 


Fiir  das  interessante  Symptora  der  Hypertrophie  lasst  sich  nicht  in 
Abrede  stellen,  dass  es  eiue  innige  Beziehung  zur  Heftigkeit  der  Spontan- 
bewegungen  (Athetose)  erkennen  lasst.  Es  ist  bei  der  cerebralen  Kinder- 
lahmung  tiberhaupt  nur  gefunden  worden,  wo  Athetose  von  grosser  Inten- 
sitat  bestand,  so  im  Pall  XXXV  von  Gaudard,  bei  der  Beobachtung 
Eob.  Kriiger's  und  in  einera  zweiten  Falle  von  Bernhardt,  in  einem 
Falle  von  Oulmont  sowie  in  raehreren  Fallen  von  Gowers.  Ira  ersten 
Falle  Bernhardt's  begleitete  die  Hypertrophie  eine  primare  Athetose 
(choreatische  Parese),  in  den  anderen  eine  Spatchorea  (postheraiplegische 
Athetose).  Bereits  Hammond,  dessen  erste  Beobachtungen  Erwachsene 
betrafen,  fuhrt  Hypertrophie  als  standige  Complication  der  Athetose  auf. 
In  der  zweiten  Beobachtung  Bernhardt's  betraf  die  Hypertrophie  nur 
die  Unterextreraitiit,  an  der  die  Spontanbewegungen  weit  heftiger  waren 
als  ara  Anne;  ini  Fall  XXI  von  Oulmont  war  nur  der  Arm  hypertrophisch, 
das  Bein  atrophisch;  dem  entsprechend  bestand  Athetose  nur  am  Arme 
und  nicht  am  Beine. 

Eine  interessante  Combination  lehrt  ein  Fall  von  Scheiber  kennen; 
hier  bestand  bei  einer  Hemiplegie  Wachsthurasheramung  der  ganzen 
linken  Korperhalfte,  daneben  aber  Hypertrophie  der  Muskeln  des  linken 
Armes. 
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Oulinont  stellt  sich  die  Bedingungen  fiir  das  Zustandekommen  der 
Afropliie  oder  Hypertrophie  folgendermassen  vor:  „Wenii  die  Lahmung 
geringfugig  oder  kurzdauernd  war,  dann  bleibt  die  Ernahrung  der  Muskela 
intact.  Kommt  es  darauf  zur  Entwicklung  einer  Athetose,  so  hyper- 
trophirt  die  Muskulatur  in  Folge  ihrer  Ueberleistung.  Bei  einer  intensiven 
und  lange  bestehenden  Lahmung  kommt  es  in  Folge  der  Untliatigkeit  zur 
Atropine ;  entwiekelt  sich  dann  nach  so  intensiver  Lahmung  Athetose,  so 
kann  audi  diese  die  Atrophie  nieht  mehr  ruckgangig  machen." 

So  einfach  scheint  die  Sache  nieht  zu  liegen.  Wenn  Oulmont's 
Aufstellungen  berechtigt  waren,  dtirfte  die  Hypertrophie  in  keinem  einiger- 
massen  intensiven  Falle  von  choreatischer  Parese  fehlen;  sie  ist  aber 
auch  bei  der  choreatischen  Parese  ein  seltenes  Vorkommniss,  Sachs  ist 
ihr  iiberhaupt  bei  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  niemals  begegnet. 
Andererseits  gibt  es  aucli  Atrophie  bei  rein  choreatischen  Paresen.  Es 
scheint  also  richtiger  anzunehmen,  dass  die  Ernahrungsveranderung, 
in  welehem  Sinne  immer  sie  sich  geltend  macht,  ein  von  den 
anderen  unabhangiges  Symptom  der  Gehirnlasion  darstellt. 

13.  Epilepsie. 

Epilepsie,  d.  h.  Neigung  zu  wiederkehrenden  epileptiformen  Anfallen, 
gehort  zu  den  auffalligsten  und  bedeutsamsten  Erscheinungen,  aus  denen 
sich  das  klinische  Bild  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  zusammen- 
setzt.  Nieht  minder  ergeben  sich  aus  dem  Vorkommen  der  Epilepsie  unter 
den  klinischen  Bedingungen  der  cerebralen  Kinderlahmung  Beitrage  zum 
Verstanduiss  der  noch  als  „Neurose"  bezeichneten  Affection,  welche  nach 
verschiedenenEichtungenWtirdigung  verdienen.  (Vgl.  unten  Abschnitt  VIIL) 

Es  ist  schwierig,  festzustelleu,  in  welcher  Haufigkeit  Epilepsie 
die  heraiplegische  Cerebrallahmung  complicirt,  weil  ein  sicheres  Urtheil 
hieruber  die  Beobachtung  der  Krankheits falle  liber  sehr  lange  Zeitraume 
voraussetzt.  Der  Ausbrucli  der  Epilepsie  ist  namlich  durch  keine  zeitliche 
Eegel  an  den  Eintritt  oder  Verlauf  der  Lahmung  gekniipft  und  kann  sich 
um  viele  Jahre,  selbst  Jahrzehnte  gegen  letzteren  verspaten.  Konnte  man 
eine  Anzahl  von  Kindern  mit  halbseitiger  Cerebrallahmung  von  Jahr  zu 
Jahr  verfolgen,  so  wiirde  man  wahrscheinlich  findeu,  dass  die  Anzahl  der 
epileptischen  unter  ihnen  stetig  zunimmt.  Man  darf  aus  diesem  Benehmen 
der  posthemiplegischen  Epilepsie  den  Schluss  ziehen,  dass  sie  kein  der 
Lahmung  subordinirtes  Symptom  darstellt,  sondern  wohl  eher  eine  ihr 
gleichwerthige  Folge  des  namlichen  Krankheitsprocesses. 

Die  Angaben  der  Autoren  iiber  die  Haufigkeit  der  Epilepsie  bei  der 
hemiplegischen  Cerebrallahmung  zeigt  sich  auch  abhangig  von  ZufaUig- 
keiten  des  klinischen  Materiales.  Wer  vorwiegend  frische  Falle,  also 
Kinder  in  zartem  Alter,  beobachtet  hat,  wird  die  Epilepsie  minder  haufig 
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finden,  als  wer  die  Aflfection  in  Asylen  und  Siechenhiiusern  studirt.  Dafiir 
wird  der  Letztere  in  Gefahr  kommen,  die  Haufigkeit  der  Epilepsie  zu 
iiberschiltzen,  weil  gerade  die  Krampfanfalle  die  Aufnahme  in  solche  An- 
stalteu  zu  begriinden  pflegen. 

Go  wer  s  z.  B.  giebt  an,  dass  wenigstens  zwei  Drittel  der  Falle  von 
hemiplegischer  Cerebrallahmung  epileptisch  werden. 

Sachs  meint  wie  Bernhardt,  die  Anzahl  der  Epileptiker  betrage 
bei  der  halbseitigen  Cerebrallahmung  50"/o- 

'  Osier  hat  35mal  Epilepsie  unter  120  Fallen  (267o)- 

Gaudard  hat  llmal  Epilepsie  unter  80  Fallen  (13-77o). 

Wallenberg  hat  66mal  Epilepsie  unter  160  Fallen  (40%). 

Lovett,  dem  der  Zufall  oder  die  Bedingungen,  unter  denen  er  be- 
obachtete,  ungewohnlich  schwere  Falle  zufiihrten,  hatte  unter  26  Fallen 
nur  einen  nichtepileptischen. 

Gibotteau  dagegen,  der  eine  grossere  Eeihe  von  leichteren  Formen 
sah,  meint,  dass  die  Haufigkeit  der  Epilepsie  tiberschiitzt  werde,  und  dass 
relativ  viele  Kinder  von  dieser  schrecklichen  Folgekrankheit  verschont 
bleiben. 

Die  zeitliehen  Beziehungen  der  Epilepsie  zur  halbseitigen  Lahmung 
sind,  wie  erwahnt,  keineswegs  geregelt,  sondern  sehr  wechselnder  und 
mannigfaltiger  Art.  Wuillamier,  ein  Schiiler  Bourneville's,  dessen 
Arbeit  iiber  die  Epilepsie  bei  cerebraler  Kinderlahmung  wesentlich  auf 
Bourneville's  Erfahrungen  ruht,  unterscheidet  im  Verlaufe  des  klinischen 
Bildes,  welches  solche  Falle  ergeben,  drei  Perioden:  1.  die  der  initialen 
Convulsionen,  2.  die  der  Lahmung  und  3.  die  der  Epilepsie. 

Man  kann  namlich  niehts  dagegen  einwenden,  wenn  die  Convulsionen, 
unter  denen  so  haufig  die  Lahmung  eintritt,  in  Beziehung  zur  spateren 
Epilepsie  gebracht  werden,  wiewohl  die  Beantwortung  der  Frage  noch 
aussteht,  ob  Epilepsie  sich  auch  in  solehen  Fallen  nachtraglich  einstellen 
kann,  denen  Convulsionen  im  Initialstadium  gefehlt  haben. 

Die  Periode  der  Epilepsie  kann  nun  nach  Wuillamier  entweder 
direct  mit  der  der  Lahmung  zusammenfliessen,  oder  sie  kann  durch  einen 
kiirzeren  oder  langeren  Zeitraum  von  letzterer  getrennt  bleiben.  Das  heisst, 
der  erste  epileptische  (Schwindel-  oder)  Krampfanfall  kann  noch  wahrend 
der  Zeit  der  intensivsten  Lahmung  auftreten,  im  unmittelbaren  Anschluss 
an  die  initialen  Convulsionen,  oder  es  kommt  eine  krampffreie  Pause  von 
sehr  wechselnder  Dauer,  nach  deren  Ablauf  die  eigentliche  Epilepsie  ein- 
setzt.  Diese  Pause  kann  Wochen  oder  kann  Jahrzehnte  betragen ;  die  Un- 
gewissheit  iiber  deren  Dauer  ist  es,  welche  die  Prognose  eines  jeden 
spastischen  Falles  von  cerebraler  Kinderlahmung  triibt.  Am  haufigsten 
findet  man  aber  (nach  anderen  Autoren),  dass  die  krampffreie  Zeit  1  bis 
2  Jahre  betragt. 

Freud,  Ccrebrale  Einderl&bmung.  7 
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Aus  Wuillamiers  Fallen  geht  hervor,  dass  raitunter  die  an  die 
Lahmung-  sich  anschliessonde  Epilepsie  nach  einiger  Zeit  erliseht  und  erst 
Jatire  nachher  aufwaclit,  oder  dass  eine  Reihe  von  Jaliren  nachher  bloss 
sogenanute  „Etats  de  inal",  epileptische  Anfallsreihen,  in  sehr  grossen 
Zwischenraumen  beobachtet  werden.  Gelegentlieh  wird  das  Intervall 
zwischen  den  Initialconvulsiouen  und  den  als  Epilepsie  wiederkehrenden 
Anfiillen  so  gross,  dass  man  geneigt  sein  kOnnte,  den  Zusammenhang 
zwischen  beiden  in  Zweifel  zu  Ziehen.  So  findet  man  in  einem  Aufsatze 
Fisher's  zwei  Falle,  in  denen  die  Epilepsie  erst  13  Jahre  nach  der 
Lahmung  auftrat,  und  einen  Fall  (XXVII),  in  dem  die  Convulsionen  im 
Alter  von  zwei  Jahren  nach  Maseru  zuerst  sich  zeigten,  aber  erst  mit 
27  Jahren  wiederkamen,  und  von  da  an  eine  Zuuahme  ihrer  Haufigkeit 
erkennen  liessen. 

Ein  besonderes  Interesse  beanspruchen  jene  nicht  gerade  seltenen 
Falle  (Osier,  Eulenburg  u.  A.),  in  denen  die  Zeitfolge  der  beiden 
Symptome  umgekehrt  ist,  also  die  epileptischen  Anfalle  (oft  um  Jahre) 
der  Lahmung  vorhergehen.  Die  Affection  wird  in  solchem  Falle  zuerst 
fiir  genuine  Epilepsie  gehalten,  bis  eines  Tages  ein  Krampfanfall  eine 
halbseitige  Lahmung  mit  sich  bringt,  die  sogleich  dauerhaft  oder  zunachst 
des  Eiickganges  fahig  sein  kann.  Manche  Autoren  haben  sich  durch  der- 
artige  Vorkommnisse  bestimmen  lassen,  den  epileptischen  Anfall  fur  die 
TJrsache  der  Lahmung  zu  halten  und  somit  die  Epilepsie  unter  die  Aetiologie 
der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  aufzunehmen ;  allein  Freud  und  Eie 
haben  unter  lebhaftem  Einspruch  gegen  solche  Herleitung  der  Lahmung 
eine  andere  Erklarung  fiir  die  Verspiitung  der  Hemiplegie  gegeben  und 
dieser  „prahemiplegischen"  Epilepsie  den  Rang  einer  blossen  Variante 
unter  den  hier  moglichen  zeitlichen  Beziehungen  zugewiesen. 

Es  ist  kein  Zweifel  daruber  moglich,  dass  im  klinischen  Bilde  der 
hemiplegischen  Cerebrallahmung  die  Epilepsie  nicht  der  Schwere  oder 
Ausbildung  der  Lahmung  parallel  liiuft;  vielmehr  entstehen  durch  die 
Combination  von  Epilepsie  mit  rudimentaren  Formen  von  Hemiplegie  haufig 
diagnostisch  wie  theoretisch  bedeutsame  Bilder,  die  auch  von  mehreren 
Seiten  (Sachs,  Rosenberg)  gewiirdigt  worden  sind.  Freud  und  Rie 
machen  noch  darauf  aufmerksam,  dass  mit  Aphasie  complicirte  Hemiplegien 
in  der  Regel  der  Epilepsie  nicht  entbehren. 

In  einzelnen  Fallen  von  hemiplegischer  Cerebrallahmung  (z.  B.  Be- 
obachtung  III  der  Iconographie  de  la  Salpetriere)  begegnet  man  der  An- 
gabe,  dass  die  seit  Jahren  hemiplegische  Kranke  in  Folge  eines  Schreckens 
epileptisch  wurde.  Man  hat  kein  Recht,  diesen  in  der  Anamnese  auch 
der  genuinen  Epilepsie  so  haufig  wiederkehrenden  Zusammenhang  ab- 
zuweisen.  Man  kann  sich  etwa  vorstellen,  dass  der  Schreck  (psychisches 
Trauma  uberhaupt)  an  dem  durch  den  Krankheitsprocess  der  hemiplegischen 
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Cerebrallahmung  disponirten  Gehirn  den  epileptischen  Anfall  provocirt  hat, 
der  sonst  spontan  erst  spater  hervorgebroehen  ware,  dass  also  der  Schreck 
die  Latenzperiode  derEpilepsie  verkiirzt. 

Es  fragt  sich,  ob  die  Epilepsie,  welche  so  haufig  fruher  oder  spater 
zur  Kinderhemiplegie  hinzutritt,  in  ihrem  Verlaufe  oder  in  der  Auspragung 
ihrer  Anfiille  Unterschiede  gegen  die  genuine  Epilepsie  erkennen  lasst. 
Dies  wird  von  den  massgebenden  Beobachtern  bejaht,  allerdings  mit  der 
Einschrankung,  dass  solche  Unterschiede  hauptsiichlich  die  ersten  Jahre 
des  Stadiums  der  Epilepsie  betreifen.  Wallenberg  hat  fiir  diese  Unter- 
schiede einen  treffenden  Ausdruck  gefunden,  indem  er  sagt,  die  Epi- 
lepsie der  Kinderlahmung  zeichne  sich  hauptsachUch  durch  ihre  langsame 
Entwicklung  aus.  Wuillamier  schildert  sie  nun  folgendermassen  im 
Detail : 

Die  epileptischen  Anfalle  nach  Kinderlahmung  sind  selten  so  voU- 
standig  und  so  brutal  wie  die  der  gemeinen  Epilepsie.  Aura-Sensationen 
gehen  fast  constant  dem  Anfalle  vorher,  so  dass  die  Kranken  Zeit  haben, 
sich  auf  denselben  vorzubereiten  und  weniger  Gefahr  laufen,  sich  in  dem- 
selben  zu  beschadigen.  Der  plotzliche  Fall  ist  seltener;  wenn  die  Kranken 
hinstiirzen,  geschieht  es  nur  auf  die  gelahmte  Seite.  Daher  trifft  man  bei 
diesen  Kranken  auch  weit  seltener  Narben  von  schweren  Verletzungen; 
wenn  aber  solche  gefunden  werden,  dann  immer  an  den  gelahmten  Ex- 
tremitaten.  Der  initiale  Schrei  fehlt  zumeist,  Zungenbiss  und  unwillkiir- 
liche  Entleerung  immer,  blutiger  Schaum  ist  selten.  Der  Stertor  fehlt  oder 
ist  sehr  kurz;  der  Anfall  hat  sehr  haufig  plotzlich  ein  Ende,  ohne  dass 
deu  motorischen  Erscheinungen  Coma  oder  Delirien  folgen. 

Die  psychischen  Symptome  der  Epilepsie  treten  in  den  hier  ge- 
meinten  Fallen  merklich  zuriick.  Unvollstandige  und  rein  halbseitige  An- 
falle verlaufen  ohne  Bewusstseinsverlust ;  das  Coma  nach  dem  Anfall  fallt, 
wie  schon  erwahnt,  meist  aus.  Absencen  und  andere  psychische  Aequi- 
valente  des  Anfalles  werden  nicht  beobachtet. 

Ein  anderer  Unterschied,  der  aber,  wie  Marie  und  Sachs  hervor- 
heben,  minder  haufig  angetroffen  wird,  als  man  erwarten  sollte,  ist  durch 
die  Annaherung  der  Anfalle  an  den  Typus  der  Jackson'schen  Epilepsie 
gegeben.  Die  Halbseitigkeit  des  Processes  findet  oft  auch  ihren  Ausdruck 
in  den  epileptischen  Anfallen.  Dieselben  sind  entweder  —  bei  einigen 
Kranken  —  immer  nur  halbseitiger  Art,  dann  auch  haufig  abgekiirzt,  be- 
stehen  z.  B.  bloss  in  tonischem  Krampf  beider  gelahmten  Extremitaten. 
Haufiger  ist  es,  dass  sich  diese  Zuckungen  verallgemeinern ;  aber  auch 
dann  ist  es  unverkennbar,  dass  die  gelahmte  Seite  starker  betroffen  ist. 
Die  Oontractur  tritt  auf  dieser  Seite  friiher  auf,  sie  priigt  sich  hier 
so  stark  aus,  dass  Kopf  und  Rumpf  nach  der  kranken  Seite  geneigt 
werden,  und  halt  hier  auch  langer  an. 

7* 
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Fere  schriinkt  diese  Sumrae  von  unterscheidenden  Merkmalen  nur 
wenig  ein.  Er  behauptet  z.  B.,  dass  Aufregungszustiinde  und  andere 
psycbische  Aequivalente  auch  bei  der  Epilepsia  der  cerebralen  Kinder- 
labmung  vorkommen  konnen.  In  seiner  Darstellung  fallt  das  Hauptgewicht 
mebr  auf  das  alien  Epilepsien  Gemeinsarae.  So  beriehtet  er,  dass  aucb 
die  Epilepsia  der  Hemiplegiker  zu  einem  Etat  de  mal  (Reihenanfall)  mit 
Temperatursteigerung  bis  42"  0.  und  zum  Tode  fUhren  kOnne. 

Die  Identitiit  der  posthemiplegisehen  Epilepsie  bei  der  hemiplegischen 
Oerebrallabmung  mit  der  genuinen  wird  indess  von  keiner  Seite  in  Zweifel 
gezogen.  Es  ergibt  sich  aus  den  iibereinstiramenden  Angaben  aller  Be- 
obachter,  dass  die  angefubrten  Unterscbiede  in  der  Erscheinung  der  epilep- 
tiscben  Anfalle  im  Laufe  der  Jahre  scbwinden,  so  dass  scbliesslich  der 
Anfall  des  Hemiplegikers  von  dem  des  gemeinen  Epileptikers  in  niehts 
mebr  abweicht.  Gerade  die  Halbseitigkeit  der  Zuekungen  erweist  sieb 
dabei  als  ein  v^eaig  dauerhafter  Cbarakter.  Indess  bleibt  vielleicbt  der 
Eindruck  iibrig,  dass  die  Epilepsie  an  den  Fallen  mit  hemiplegischer 
Kinder] ahmung  nicht  gerade  ibre  schlimmsten  Wirkungen  entfaltet. 

Ueber  den  weiteren  Yerlauf  der  Epilepsie  bei  den  seit  Kiadheit 
Hemiplegischen  macbt  Bourneville  Angaben,  die  zu  controliren  bisher 
nicht  moglieh  vpar.  Die  nacbsten  10—15  Jahre  nach  dem  ersten  Auf- 
treten  der  Epilepsie  bezeichnet  er  als  die  periode  grave  des  Leidens.  Die 
Anfalle  sind  zahlreich  und  heftig,  zeigen  eine  Zeit  lang  Verseblecbterung 
ihres  Obarakters  und  bleiben  dann  in  gleicbformiger  Weise  fortbestehen. 
1st  diese  Zeit  iiberstanden,  so  kommt  es  zu  einer  allmaligen  Abnabme  in 
der  Intensitat  des  epileptiscben  Status,  zu  einer  Milderung  der  Epilepsie, 
und  endlicb  zwischen  dem  40.  und  50.  Lebensjahre  kann  man  das  Erloschen 
des  Leidens  beobacbten.  Dieser  Verlauf  der  posthemiplegisehen  Epilepsie 
ist  von  vielen  Seiten  bezweifelt  worden ;  es  waren  aber  nur  wenige  Autoren 
in  der  Lage,  Epileptiker  liber  so  lange  Zeitraume  zu  beobacbten.  Auch 
hat  Bourneville  neuerdings  (1895,  in  der  Arbeit  von  Leblais)  seine 
friiheren  Angaben  wiederbolt. 

Ein  von  Marie  und  Jendrassik  berruhrender  Versuch,  die  Be- 
ziehungen  der  Epilepsie  zur  Cerebrallahmung  aufzuklaren,  wird  vv^eiter 
unten  (Absehnitt  VIII)  besprochen'  werden. 

14.  Intelligenzstorung, 

Dass  zum  Bilde  der  Infantilen  Cerebrallahmung  auch  eine  Herab- 
setzung  der  intellectuellen  Leistungsfahigkeit  oder  eine  andersartige  Storung 
psychischer  Functionen  gehort,  ist  bereits  den  altesten  kliniscben  Be- 
obachtern  der  Affection  aufgefallen.  Indess  wird  diese  Symptomreihe  besser 
an  anderer  Stelle  abgebandelt,  an  welcher  man  auf  die  Scheidung  in 
hemiplegische  und  diplegische  Formen  verzichten  darf.  Bourneville  steht 
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nahezu  vereinzelt  mit  der  Behauptung,  die  Schwere  der  psychischen 
Symptome  halte  gleichen  Schritt  mit  der  Ausbildung  der  Hemiplegie;  es 
ist  vielmehr  sicher,  dass  Intelligenzstorung  und  motorische  Symptome 
principiell  von  einander  unabhangig  sind. 

Die  psychische  Schadigimg  bei  der  hemiplegischen  Cerebralliihmung 
stuft  sich  ab  von  schwerster  Idiotie  bis  zu  leichter  intellectueller  Ver- 
langsamung,  die  erst  im  Laufe  des  Lebens  deutlicher  hervortritt.  Die 
meisten  kleinen  Patienten  mit  hemiplegischer  Cerebrallahmung  zeichnen 
sieh 'dm-ch  ein  apathisches  Wesen  aus;  Freud  imd  Eie  machen  auf- 
merksam,  dass  Kinder  mit  Hemianopsie  ganz  im  Gegentheile  iibermassig 
heiter  und  regsam  erscheinen.  Es  scheint  zweifellos,  dass  mit  dem  Aus- 
bruch  der  Epilepsie  die  psychischen  Funetionen  eine  Verschlechterung 
erleiden. 

15,  Verlauf. 

Zur  wesentlichen  klinisehen  Charakteristik  einer  Affection  gehoren 
1.  die  Stadien,  welche  das  Krankheitsbild  derselben  durchmacht,  2.  die 
Ausgange,  zu  denen  dieses  klinische  Bild  hinfiihrt. 

Fiir  eine  ganze  Eeihe  von  Fallen  der  hemiplegischen  Cerebral- 
lahmung lasst  sich,  wie  wir  bereits  gesehen  haben,  eine  regelmassige 
Folge  von  klinisehen  Stadien  annehmen.  Ein  typischer  Fall  etwa  zeigt 
zuerst  das  Stadium  der  Prodrome,  zweitens  das  der  spastischen  Lahmung, 
drittens  das  der  Spatchorea  und  tritt  vielleicht  noch  spater  in  das  vierte 
Stadium  der  Epilepsie  ein.  Ein  solches  Schema  erfordert  indess  eine  Be- 
richtig-ung  durch  eine  Anzahl  von  erganzenden  Bemerkungen. 

Man  darf  zunachst  nicht  daran  vergessen,  dass  der  Anfang  der 
Symptome  bei  der  Infantilen  Cerebrallahmung  nicht  nothvpendig  mit  dem 
Anfange  des  Krankheitsprocesses  zusammenfallt.  Das  typische  Benehmen 
der  Affection,  mitten  in  bester  Gesundheit  mit  stiirmischen  Initialersehei- 
nungen  herein zubrechen,  scheint  zwar  jedesmal  den  acuten  Beginn  des 
Processes  zu  bezeugen.  Indess  werden  wir  horen,  dass  aueh  solche  acut 
beginnende  Falle  congenital  bedingt  sein  konnen,  und  miissen  uns  zu- 
gestehen,  dass  die  Unterscheidung  iiber  die  acute  oder  schleichende  Natur 
des  Krankheitsprocesses  minder  leicht  ist,  als  es  nach  Beurtheilung  der 
Initialsymptome  scheinen  sollte. 

Fiir  eine  ganze  Eeihe  von  Fallen  ist  anzunehmen,  dass  zwischen 
dem  Beginn  der  Affection  und  dem  Ausbruch  der  Symptome  ein  Stadium 
der  Latenz  eingeschoben  ist,  dessen  Dauer  durch  verschiedene  accessori- 
sche  Momente  (Hilfsatiologien  wie  Schreck,  Fieber,  Infectionskrankheiten) 
verkurzt  werden  kann.  Das  Latenzstadium  kann  etwa  auch  durch  ver- 
einzelte  epileptische  Anfiille  unterbrochen  werden,  denen  irgend  einmal  die 
Lahmung  nachfolgt. 
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Die  Verschiedenheiten  des  Initialstadiurns  haben  laereits  Seite  54  Er- 
wiilmung  gefimden.  Eine  sichere  Erkennung  der  Affection  ist  in  diesem 
Stadium  meist  nicht  moglicii,  Verliingerung  der  Initialperiode  macht  im 
Aligeraeinen  die  Diagnose  auf  hemiplegisclie  Cerebrallahmung  unsiciier. 
Bemerlcenswertii  ist  es,  dass  unter  den  Initialerscheinungen  auch  die  Hemi- 
chorea  oder  Hemiathetose  auftreten  kann,  die  sonst  als  posthemiplegische 
das  dritte  Stadium  charakterisirt.  Weicht  diese  prahemiplegische  Chorea 
erst  Bach  liingerem  Bestande  der  Liihmung,  so  ergibt  sich  geradezu  eine 
Umkehrung  in  der  Zeitfolge  der  Stadien  wie  in  einem  Falle  von  Landouzy: 

Obs.  XIX.  Kind  von  2^1^  Jahren,  mit  20  Monaten  Scliarlach  mit  Angina, 
darauf  Masern.  In  der  Keconvalescenz  von  letzteren  tonischer  Anfall  mit  Be- 
wusstseinsverlust  von  kurzer  Dauer.  Nach  deraselben  hat  das  Kind  die  wenigen 
Worte,  die  es  bereits  gesprochen,  verlernt.  In  den  nachsten  Woehen  Wieder- 
kelir  des  Ani'alles  alle  3 — 4  Tage.  Das  Kind  erholt  sich  aber  vollkommen ; 
erst  10  Monate  spater  beginnen  plotzlich  ohne  Initialerscheinungen  Spontan- 
bewegungen  der  ganzen  rechten  Seite,  die  durch  jede  Erregung  und  Be- 
wegung  bedeutend  gesteigert  vperden,  und  derentwegen  das  Kind  zur  Auf- 
nahiue  gelangt.  Bel  der  Untersuchung  ergibt  sich  oin  gewisser  Grad  von 
rechtsseitiger  Facialparese  und  Zwangsstellung  des  rechten  Armes  noch  ohne 
Contraetur;  Neignng  des  Kopfes  durch  Contractur  des  Ji.  Sternocleidomastoi- 
deus.  —  Jahre  spater  hat  die  Contractur  des  Armes  zugenommen,  der 
Gang  ist  durch  Varusstellung  des  Fusses  erschwert,  das  Kind  spricht  nicht 
mehr,  nahert  sich  der  Idiotic.  (Von  den  Spontanbewegungen  ist  bei  dieser  zweiten 
Untersuchung  nichts  erwahnt;  man  darf  annehmen,  dass  sie  nicht  aufgehort 
haben.) 

Das  Stadium  der  spastischen  Lahmung,  die  mit  einem  Sehlage  oder 
in  zeitlich  getrennten  Schuben  erreicht  wird,  kann  bekanntlich  unmittelbar 
in  die  endgiltige  Gestaltung  des  klinisehen  Bildes  iibergehen.  Es  ist  nicht 
bekannt,  welche  Bedingungen  dafiir  bestimmend  sind,  dass  die  Lahmung 
durch  die  Spontanbewegungen  (Spatchorea)  theilweise  ersetzt  werde.  Es 
ist  auch  unwahrscheinlich,  dass  ein  bestimmtes  Intervall  dabei  ein- 
gehalten  werde.  Die  kiirzeste  Zwischenzeit  vom  Eintritt  der  Lahmung  bis 
zur  Entwickiung  der  Athetose  findet  sich  in  Beobachtung  IV  der  Icon o- 
graphie  de  la  Salpetriere.  Sie  betrug  15— 20  Tage;  bis  dahin  bestand 
schlaffe  Lahmung. 

Man  hat  keinen  Anhaltspunkt  urn  anzugebeu,  nach  welcher  Zeit- 
dauer  des  spastischen  Stadiums  ein  Auftreten  der  Spatchorea  nicht  mehr 
zu  erwarten  steht. 

Wahrend  des  spastischen  Stadiums  wird  die  Beurtheilung  des  Palles 
von  der  Schwere  und  Ausbreitung  der  Lahmung,  deren  Complication  mit 
Aphasie,  Hemianopsie  u.  dgl.  bestimmt;  ist  einmal  Chorea  eingetreten, 
so  beherrscht  diese  das  Krankheitsbild,  da  sie  fiir  den  Kranken  weit 
storender  ist  als  die  Lahmung  selbst.  Es  wird  bei  einigermassen  heftigen 
Spontanbewegungen  gleichgiltig,  wie  weit  etwa  sich  die  Liihmung  ruck- 
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gebildet  hat.  Kommt  es  wahrend  oder  nach  der  Ansbildiing  dieser  klini- 
schen  Stadien  zur  Entwicklung  von  Epilepsie,  so  wird  gewohnlich  diese 
zura  leitenden  Symptom  des  Krankheitsfalles,  zumal  wenn  der  Haufig- 
keit  der  Anfalle  die  Zunahme  intellectueller  Schwitchuug  parallel  geht. 

Dieser  Verlauf  kann  an  zwei  Stellen  durch  den  Exitus  letalis  unter- 
brochen  werden,  erstens  wahrend  der  initialen  Oonvulsionen,  zweitens 
wahrend  der  sogenannten  periode  grave  der  Epilepsie.  Die  Epilepsie 
der  cerebralen  Kinderlahmung  kann  wie  die  gemeine  zu  gehauften  An- 
flillfen  mit  Temperatursteigerung  bis  zu  42°  imd  zum  Tode  fiihren. 
rBourneville.) 

Er  kann  aber  auch  in  anderer  Weise  unterbroeben  werden,  indem 
namlich  bald  nach  dem  Eintritt  der  Lahmung  ein  Riiekgang  der  Er- 
seheinungen  bis  zum  volligen  Schwinden  eintritt.  Solche  echte  Heilungen 
kommen  gewiss  haufiger  vor,  als  iiltere  Beobachter  angenommen  haben, 
sie  bieteu  auch  nichts  unser  Yerstandniss  Befremdendes,  wenn  wir  sie 
nach  denselben  Gesichtspunkten  wie  die  Hemiplegien  Erwachsener  be- 
urtheilen.  Natiirlicherweise  ist  die  Diagnose  eines  Falles,  der  solchen 
Ausgang  nimmt,  niemals  ganz  sicherzustellen;  man  kann  nur  sagen,  dass  er, 
soweit  sein  Verlauf  reichte,  ganz  der  cerebralen  Kinderlahmung  entsprach. 

Naehstehend  einige  Beispiele  von  Heilung  der  Heraiplegie,  noch 
ehe  sich  Contractur  entwickelt  hatte,  Falle,  als  deren  Aetiologie  sich  ein 
Trauma  oder  eine  infectiose  Erkrankung  ergiebt: 

Graudard  (nach  einer  Beobachtung  von  Gotz  in  Greuf):  Einjahriges 
Kind,  plotzliche  Erkrankung  unter  sich  wiederholenden  Oonvulsionen  nach  einer 
Bronchopneumonie.  Complete,  schlaffe  linksseitige  Lahmung,  die  nach  zwei 
Monaten  spurlos  verschwunden  war. 

Sachs:  2V2jaliriges  Kind.  Plotzlicher  Eintritt  einer  rechtsseitigen  Lah- 
mung mit  Aphasie  nach  einer  Angina  tonsillaris;  vom  fiinften  Tag  an  Besse- 
rung,  nach  drei  Wochen  alle  Symptome  geschwunden. 

Cartaz:  272j^hriges  Kind  erleidet  ein  Kopftrauma,  nachher  rechts- 
seitige  Lahmung  und  Aphasie.  Keine  Gonvulsionen,  kein  Fieber.  VoUige  Ee- 
stitution  nach  sechs  Tagen. 

Turner  (Lancet  1882):  2jahriges  Kind,  das  auf  den  Kopf  gefallen  war, 
darauf  bewusstlos  und  von  rechtsseitigen  Gonvulsionen  befallen  wurde.  Nach 
wenigen  Stunden  werden  die  Krampfe  durch  vollstiindige  Lahmung  ersetzt. 
Nach  vier  Tagen  Heilung. 

Finlayson:  Tjahriges  Madchen,  im  Verlaufe  eines  Keuchhustens  rechts 
gelilhmt  und  aphasisch.  Obwohl  sich  spiiter  Gonvulsionen  hinzugesellten, 
waren  nach  drei  Wochen  Lahmung  und  Aphasie  vollig  gewichen. 

Zur  Erklarung  solcher  rasch  ablaufender  Lahmungen  wird  man  rait 
der  Annahme  ausreichen,  dass  es  sich  urn  Lasionen  gehandelt  habe, 
deren  traumatische  Wirkung  bedeutend  war  und  deren  Natur  eine  weit- 
gehende  Rtickbildung  gestattete  (wie  z.  B.  Blutextravasate).  Es  ist  aber 
auch  nicht  zu  bezweifeln,  dass  selbst  Kinderhemiplegien  von  mehrjahrigem 
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Bestand  mit  dentlich  entwickelter  Contractur  der  vollen  Ruckbildung  fahig 
sind.  Die  Bedingungeii  hiefur  vennOgon  wir  freilich  nicht  anzugeben; 
konnen  ancli  niclit  sagen,  in  weicher  Hilufigkeit  man  bei  der  hemiplegi- 
sehen Cerebralliihinung  durch  solchen  gliieklichen  Ausgang  iiberrascht 
wird.  In  der  libergrossen  Mehrheit  der  Falle  ist  leider  die  Lahmung  eine 
bleibende,  und  das  Krankheitsbild  macht  die  oben  beschriebenen  Ver- 
anderungen  durch. 

Etwas  hiiufiger  vielleicht  als  der  Ausgang  in  vOllige  Heilung  ist 
die  allmalige  Abschwachung  der  Lahraungserscheinungen,  die  eine  rudi- 
mentare  Lahmung,  eine  „forme  fruste"  der  hemiplegisehen  Oerebral- 
lahmuug  ergeben  kann.  So  kann  als  alleiniger  Best  einer  ehemals 
eompleten  Kinderhemiplegie  eine  Facialisparese  oder  eine  blosse  Un- 
geschicklichkeit  einer  Hand  erubrigen.  Freud  und  Eie  sprechen  die 
Yermuthung  aus,  dass  manche  Falle  von  Linkshandigkeit  der  Erwach- 
senen  auf  eine  in  der  Kindheit  abgelaufene  Erkrankung  an  hemiplegi- 
scher  Cerebrallahmung  zu  beziehen  seien. 

Sachs  und  Peterson  haben  die  diagnostisch  wie  theoretisch  be- 
deutsame  Thatsaehe  mitgetheilt,  dass  manche  Falle  von  hemiplegischer 
Cerebrallahmung,  bei  denen  sich  Epilepsie  entwickelt  hat,  spaterhin  fast 
alle  Anzeichen  der  Lahmung  vermissen  lassen,  wahrend  sie  die  Epilepsie 
bewahren,  so  dass  sie  spateren  Untersuehern  als  mit  genuiner  Epilepsie 
behaftet  erscheinen  miissen. 

Es  bleibt  das  Verdienst  von  Gibotteau,  erkannt  zu  haben,  dass 
die  hemiplegische  Cerebrallahmung  des  Kindes  eine  Anzahl  von  milden 
Auspragungen  und  Ausgangen  zulasst,  deren  Kenntniss  den  Arzt  also 
davor  bewahren  soUte,  fiir  jeden  frischen  Fall  die  gleiche  diistere 
Prognose  zu  stellen.  Gibotteau  spricht  daher  von  einem  „Type  benin" 
der  hemiplegisehen  Cerebrallahmung,  etwa  ahnlieh,  wie  Charcot  eine 
„Tabes  benin"  anerkannt  hat.  Es  ist  indess  zu  bemerken,  dass  Gibotteau's 
Type  benin  ebensowohl  die  gebesserten  Falle  als  aueh  jene  zusammen- 
fasst,  deren  Krankheitsbild  es  niemals  iiber  eine  railde  Auspragung  der 
Symptome  gebracht  hat. 

Wie  bereits  erwahnt,  ermangeln  wir  derzeit  noch  vollig  der  An- 
haltspunkte,  urn  vorher  zu  sagen,  wann  ein  solcher  giinstiger  Ausgang  eines 
Falles  von  hemiplegischer  Cerebrallahmung  zu  erwarten  ist,  ferner  ob 
und  wann  die  bleibende  Lahmung  durch  Chorea  und  Epilepsie  compli- 
cirt  werden  wird.  Wir  wissen  nur,  dass  Spatchorea  und  Epilepsie  auch 
bei  den  schweren  spastischen  Lahmungen  nicht  zu  den  nothwendigen 
Folgen  gehoren. 

Ueber  Verlauf  und  Wandlungen  der  Spatchorea  ist  wenig  Material 
gesammelt  worden.  Sehwankungen  in  der  Intensitat  der  Spontanbewe- 
gungen  gehoren  zur  Kegel;  einzelne  Berichte  erwahnen  das  Verschwinden 
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der  posthemiplegischen  Bewegungsstorung  selbst  nacli  melirjahrigem  Be- 
stande,  so  z.  B.  bei  Ter  Grigoriantz  (Unterdrtickung  eines  halbseitigen 
Tremors  seit  dem  dritten  Lebensjahr  im  elften  Jahr  nach  einer  Variola). 
Fill-  die  iibergrosse  Mehrheit  seheint  aber  zu  gelten,  dass  der  Verlauf 
der  Spiitchorea  in  einem  allraaligen  Fortschreiten  und  endlichen  Stillstand 
bei  einer  gewissen  Intensitat  besteht  (z.  B.  ein  Fall  von  Landouzy, 
58  Jahre  naeh  Beginn  der  Affection  gesehen).  Bei  einem  Kranken  mit 
halbseitiger  Athetose  sah  Sharkey  21  Jahre  nach  Beginn  des  Leidens 
die  trnwillkiirlichen  Bewegungen  aiif  die  gesunde  Seite  iibergreifen. 


Anliang.  Pie  clioreatisclie  Parese. 


Nach  den  Ausfiihrungen  von  Freud  und  Eie  soli  man  neben  dem 
gemeinen  spastisehen  Typus  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  eine 
besondere  klinische  Form  der  Affection  als  choreatischen  Typus  oder 
„clioreatische  Hemiparese"  unterscheiden  diirfen.  Diese  Aufstellung  der 
beiden  Autoren  ist  nieht  ganz  neu,  da  sich  ihre  choreatisclie  Parese 
vollig  mit  der  von  Oulmont  besehriebenen Hemiathetose  primitive  deckt, 
und  da  aueh  eine  Bemerkung  Charcot's  (Oeuvres,  T.  11,  pag.  365,  bei 
Bespreehung  der  Hemichorea)  das  Vorkommen  einer  solchen  klinischen 
Form  andeutet.  Als  wesentlich  wird  fiir  die  Charakteristik  der  choreati- 
schen Parese  der  Umstand  hingestellt,  dass  dieselbe  von  vorneherein  das 
Bild  einer  hemiplegischen  Cerebrallahmung  im  zweiten,  choreatischen, 
Stadium  ergibt,  somit  das  erste,  rein  spastische,  Stadium  gleichsam  iiber- 
sprungen  hat.  Hiezu  gesellen  sich  dann  andere  Eigenthiimlichkeiten  des 
Krankheitsbildes,  deren  einigermassen  constantes  Zusammentreffen  mit- 
einaijder  und  mit  jenem  Hauptcharakter  eben  die  Sonderung  der  chorea- 
tischen Parese  begrundet. 

Die  choreatische  Parese,  deren  Durchschnittsbild  Freud  und  Bie 
aus  der  Analyse  von  18  Krankheitsfallen  zu  entwickeln  versuchen,  be- 
ginnt  zumeist  in  einem  Lebensalter,  in  dem  die  grosste  Frequenz  des 
spastisehen  Typus  bereits  voriiber  ist  (fast  zwei  Drittel  der  Falle  im  Alter 
nach  drei  Jahren).  Sie  kann  daher  nur  ktinstlich  von  klinisch  vollig  ana- 
logen  Affectionen  getrennt  werden,  welche  in  der  zweiten  Periode  der 
Kindheit  und  von  da  an  in  fortlaufender  Folge  im  Alter  der  Eeife  ihren 
Anfang  nehmen.  Die  choreatische  Parese  entwickelt  sich  in  der  Eegel, 
wenngleich  nicht  ausnahmslos,  schleichend,  entbehrt  zumeist  der  bei  den 
spastisehen  Paresen  haufigen  Initialerscheinimgen.  (Beides,  acuter  Beginn 
wie  deutliche  Initialsymptome  nur  dreimal  unter  18  Fallen.)  Convulsionen 
sind  geradezu  selten  (einmal  unter  18).  Auch  die  Epilepsie  scheint  bei 
dieser  Form  zuruckzutreten,  sie  fehlte  bei  fiinf  Fallen  von  8-,  10-,  11-, 
20-  und  30jahriger  Krankheitsdauer.  In  einem  Falle  von  Eulenburg 
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war  sie  allerdings  dein  Auftreten  der  Hemiathetose  urn  ein  Jahr  voraus- 
gegangen. 

Auch  die  atiologischen  Verhaltnisse  der  ehoreatischen  Parese 
weichen  von  denea  des  spastischen  Typus  erheblicli  ab.  Von  18  P'allen 
war  nur  ein  Drittel  iltiologisch  unergriindet,  in  sechs  Fallen  fanden  sicli 
acute  Infectionen,  in  sechs  anderen  die  Schreckatiologie,  deren  Beziehung 
zur  klinischen  Form  der  Athetose  auch  dureh  ahnliehe  Beobachtungen 
bei  Ervvachsenen  bekraftigt  scheint. 

Das  klinische  Bild  der  ehoreatischen  Parese  stellt  sich  insoferne  als 
das  leichtere  im  Vergleich  zum  spastischen  Typus  dar,  als  ausser  der 
Epilepsie  Atrophic,  Aphasie  und  starkere  Intelligenzstorung  vermisst 
warden.  Aphasie  fand  sich  unter  den  18  Fallen  nicht  einmal,  obwohl  zehn 
davon  rechtsseitige  Affectionen  waren,  und  dies  trotz  mehrmaliger  Mit- 
betheiligung  von  Gesichtsmuskulatur  und  Zunge.  Trophische  Storungen 
fanden  sich  viermal,  darunter  dreiraal  als  Hypertrophic  der  von 
Athetose  befallenen  Extremitat. 

Die  Schatzung  der  etwa  vorhandenen  Parese  wird  beim  ehoreatischen 
Typus  eben  durch  die  bei  jeder  Intention  eintretenden  Spontanbewe- 
gungen  sehr  erschwert.  Wo  ein  Urtheil  hiertiber  moglich  ist,  findet  man 
die  motorische  Kraft  herabgesetzt,  die  Auswahl  der  Bewegungsformen 
aber  im  Gegensatz  zum  spastischen  Typus  als  eine  sehr  reichliche.  Die  Con- 
tracturen  treten  im  Krankheitsbilde  meist  zuriick,  sie  konnen  ganz  fehlen 
oder  sehr  geringfiigig  sein.  In  einzelnen  Fallen  sind  sie  zwar  sehr 
intensiv,  aber  in  hohem  Grade  wechselnd,  entweder  intermittirend  oder 
wechselnd  in  ihrem  Sitz.  Standige  Contracturen  und  Athetose  schliessen 
einander  nahezu  aus.  Die  Functionsstorung  beim  ehoreatischen  Typus  ist 
trotz  der  Verringerung  von  Parese  und  Contractur  nicht  weniger  arg  als 
bei  der  spastischen  Lahmung. 

Die  siehere  TJnterseheidung  der  ehoreatischen  Parese  von  einer 
spastischen  Parese  im  Stadium  der  Spatehorea  ruht  nattirlich  nur  auf  der 
Anamnese  des  Falles,  welche  aussagen  muss,  dass  das  gegenwartig 
choreatisch  oder  athetotisch  bewegte  Glied  niemals  vorher  einen  Zustand 
von  schlaffer  oder  spastischer  Lahmmig  gezeigt  hat.  Wie  auf  Seite  61 
erwahnt,  kommen  Mischformen  vor,  in  denen  nur  eine  Extremitat  von 
Anfang  an  choreatisch  affieirt  war,  wahrend  die  andere  (Arm  oder  Bein) 
gleichzeitig  von  noch  gegenwartig  bestehender,  rein  spastischer  Lahmung 
ergriffen  wurde.  Solche  Uebergangsformen  weichen  vom  typischen  Bild 
der  ehoreatischen  Parese  gewohnlich  auch  in  anderen  Hinsichten  ab. 

Die  theilweise  Gegensatzliehkeit  der  Symptome,  welche  Freud  und 
Eie  zur  Aufstellung  der  ehoreatischen  Parese  bewogen  hat,  liegt  auch 
dem  Vorschlag  P.  Marie's  zu  Grunde,  bei  der  hemiplegischen  Cerebral- 
lahmung  einen  Typus  A  „avec  contracture  et  deformations  prononcees 
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des  merabres"  von  einem  „Type  B  avec  athetose  vraie"  zu  sondern. 
Nur  dass  biebei  dem  wesentlichen  Charakter  der  cboreatiscben  Parese, 
dem  Ueberspringen  des  paralytiscben  Stadiums,  keine  Aufmerksamkeit 
zugewendet  wird,  so  dass  also  Marie's  Type  B  ausser  den  cborea- 
tiscben Paresen  die  Ausgange  von  leicbteren  Fallen  spastischer  Parese  mit 
umfasst. 

Der  einzige  vorbandene  Sectionsbefund  einer  cboreatiscben  Parese, 
von  dem  spater  nocb  die  Rede  sein  wird,  ist  von  Landouzy  mitgetbeiit 
worden. 


f 

Illb.  Klinik  der  diplegisclien  Cerebrallaliinung. 

1.  Klinische  Durchschnittsbilder. 

Eine  gesonderte  Darstellung-  der  diplegischen  Formen  von  Infantiler 
Cerebrallahniung  rechtfertigt  sich  nicht  nur  durch  den  Hinweis  aaf  die 
historische  Entwicklung  unserer  Kenntnisse  von  diesen  Affectionen;  sie 
wird  auch  dui'ch  die  Eiicksicht  auf  jene  wesentlichen  Oharaktere  geboten, 
durch  welche  sich  die  beiden  Gruppen  der  Infantilen  Cerebrallahmung 
von  einander  seheiden,  und  deren  Existenz  eine  zunilchst  morphologische 
Differenz  zu  Minischer  Bedeutung  erhebt. 

Die  Halbseitenlahmung,  welche  bei  der  hemiplegischen  Cerebral- 
lahmung der  Kinder  im  Mittelpunkte  des  klinischen  Bildes  steht,  gleicht 
im  Grossen  und  Ganzen  den  halbseitigen  Lahmungen,  die  in  der  Patho- 
logie  der  Erwachsenen  so  haufig  vorkommen.  Vielleicht  darf  man  sagen, 
dass  die  Bewegungsstorung  bei  Kindern  einen  etwas  abgeanderten  Cha- 
rakter  zeigt,  sie  ist  nicht  einfach  spastisch-paretisch,  sondern  darf  zumeist 
auch  als  eine  „ataktische"  (im  weitesten  Sinne)  bezeichnet  werden.  Die 
gTossere  Haufigkeit  von  posthemiplegischen  Spontanbewegungen,  Chorea 
und  Athetose,  leiht  dann  der  Kinderhemiplegie  eine  Besonderheit,  deren 
Quelle  uns  nicht  ersichtlich  ist.  Fast  siimmtliche  anderen  klinischen  Eigen- 
thtimlichkeiten  der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  lassen  sich  auf  den 
TJmstand  zuriickfuhren,  dass  die  Erkrankung  ein  unfertiges  Gehirn  und 
einen  im  Wachsthum  begriflfenen  Organismus  befallen  hat ;  so  die  Wachs- 
thurashemmung  der  Glieder,  die  Entwicklung  von  Epilepsie,  die  Storung 
der  intellectuellen  Leistungen,  endlich  die  Ausgleichbarkeit  der  etwa  ein- 
tretenden  Aphasie. 

Bei  den  diplegischen  Formen  der  Infantilen  Cerebrallahmung  ent- 
femen  sich  bereits  die  groben  Umrisse  des  klinischen  Bildes  von  den 
Bildern,  die  wir  in  der  Pathologie  des  Erwachsenen  zu  finden  gewohnt 
sind.  Diplegische  Lahmungen  kommen  im  reifen  Alter  nur  ausnahmsweise, 
gleichsam  zufallig  zu  Stande,  so  dass  hier  noch  Niemand  Anlass  gefunden 
hat,  die  Doppelseitigkeit  der  Hirnliihmung  als  ein  praktisch  oder  theo- 
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retisch  bedeutsames  Moment  hervorzuheben  und  zur  Grundlage  einer  Eiri- 
theilung  zu  raachen.  Die  cerebralen  Diplegien  gehoren  zu  den  Besonder- 
heiten,  durch  welche  die  Neuropathologie  des  Kindes  unser  Interesse  fesselt. 

Andererseits  erfahrt  man,  dass  die  infantilen  Diplegien  keineswegs  als 
ziifiillig  verdoppelte  Hemiplegien  aufzufassen  sind,  sondern  vielmehr  als 
Affectionen  von  besonderer  klinischer  Werthigkeit,  in  den  wesentliclisten 
Beziehungen  von  den  Hemiplegien  unterschieden.  Die  Hemiplegien  sind 
zumeist  erworbene  Krankheiten,  in  etwa  einem  Drittel  der  Falle  Folge 
acuter  Infectionen,  ihr  Krankheitsbild  zeigt  zumeist  einen  typischen  Ablauf 
(vgl.  S.  41).  Die  Diplegien  sind  im  Gegensatze  hiezu  weit  ofter  Ergebnisse 
congenitaler  Bedingungen,  elterlicher  Cachexien,  zufalliger  Entwicklungs- 
hemmungen  oder  Folgen  traumatischer  Einwirkung  in  jener  kurzen  aber 
bedeutsamen  Lebensepoche,  welche  aus  dem  intrauterinen  Leben  in  die 
extrauterine  Existenz  hiniiberleitet.  Ihr  Krankheitsbild  lasst  somit  haufig 
keinen  bestimmten  Anfaug  und  keinen  vorgeschriebenen  Ablauf  erkennen. 
Sie  umfassen  auch  im  Allgemeinen  einen  grosseren  Reichthum  an  Formen 
und  deuten  auf  eine  grossere  Mannigfaltigkeit  von  gestaltenden  Momenten. 
Indess  ist  kein  einziger  Unterschied  zwischen  infantilen  Hemiplegien  und 
Diplegien  namhaft  zu  machen,  der  durcbgreifend  ware ;  es  giebt  congenital 
bedingte  hemiplegische  Cerebrallahmungen,  wie  es  Diplegien  giebt,  die  im 
Extrauterinleben  als  Nachfolge  von  Infectionskrankheiten  entstehen;  es 
giebt  eine  grosse  Gruppe  von  Diplegien  —  eben  die  Geburtslahmungen  — 
welche  einen  typischen,  und  zwar  regressiven  Verlauf  erkennen  lasst; 
kurz,  nach  sorgfaltiger  Erwagung  wird  man  zu  dem  Schlusse  gelangen, 
dass  man  Reeht  daran  thut,  die  hemiplegische  Cerebrallahmung  der  Kinder 
von  der  diplegisehen  zu  sondern,  dass  man  aber  vermeiden  muss,  die 
beiden  zu  weit  von  einander  zu  stellen. 

Es  gelingt  nur  dann,  sieh  in  dem  verwirrenden  Formenreichthum 
der  cerebralen  Diplegien  zurechtzufinden,  wenn  man  einzelne  reine  Typen 
aufstellt,  mit  deren  Hilfe  man  alle  vorkommenden  Falle  beschreiben  kann 
als  Abdriicke  dieser  Typen  selbst,  als  Uebergangsformen  zwischen  ihnen 
und  als  Combinationen  derselben.  Diese  Typen  konnen  zunachst  nur  noso- 
graphischen  Werth  beanspruchen ;  das  hiiufige  Zusammentreffen  aber 
gewisser  klinischer  Charaktere  mit  diesem  oder  jenem  Typus  verleiht 
letzterem  auch  eine  gewisse  Bedeutung  als  klinisches  Durchschnittsbild. 
Es  sei  aber  ausdriickUch  hervorgehoben,  dass  die  hier  anzufiihrenden  Be- 
ziehungen niemals  ausschliessliche  sind. 

Als  solche  typische  Bilder,  unter  denen  die  cerebralen  Diplegien 
der  Beobaehtung  entgegentreteii,  sind  aufzustellen :  a)  die  allgemeine 
Starre,  h)  die  paraplegische  Starre,  6-)  die  paraplegische  Lahmung  oder 
spastische  Paraplegie,  d)  die  bilaterale  Hemiplegie  (spastische  Diplegie), 
e)  die  allgemeine  Chorea  und  /')  die  bilaterale  Athetose. 
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a)  Das  Durchschnittsbild  der  „allgemeinen  Starre". 

Lahmung,  Oontractur  und  Chorea  in  wechselndem  Verhaltniss  ge- 
mengt,  liegen  alien  Arten  von  Bewegungsstorungen  zu  Grunde,  weleben 
man  bei  der  Infantilen  Cerebrallahmung  begegnet.  Was  das  Bild  der 
„allgemeinen  Starre"  auszeichnet,  ist  das  auffallige  Hervortreten  des 
zweiten  von  jenen  drei  Charakteren,  das  Ueberwiegen  des  Momentes  der 
Muskelstarre  iiber  die  Lahmungserscheinungen,  dazu  der  Ausfall  der 
Chorea.  Als  zweite  Eigenthiimlichkeit  des  Krankheitsbildes  muss  angefiihrt 
werden,  dass  die  Beine  in  hoherem  Grade  afficirt  sind  als  die  Arme,  eine 
bemerkenswerthe  Abweichung  von  der  Art,  wie  sonst  Erkrankung  des 
Grosshirns  sieh  an  den  Gliedmassen  auszudrticken  pflegt.  Das  Zusaramen- 
treffen  dieser  beiden  Eigenthilmlichkeiten  verleiht  der  allgemeinen  Starre 
ein  ganz  besonderes  Geprage  und  hat  diesem  klinischen  Bilde  eine  Aus- 
nahmssteliung  unter  den  cerebralen  Diplegien  verschafft,  so  dass  noch 
in  den  letzten  Jahren  Autoren  sich  dagegen  strauben  konnten,  diese 
Affection  mit  anderen  diplegischen  Cerebrallahmungen  des  Kindesalters 
unter  einem  Titel  zu  vereinigen.  Was  wir  heute  „allgemeine  Starre" 
nennen,  deekt  auch  zum  grosseren  Antheil  den  Umfang  der  als  „Little's 
Disease"  beschriebenen  Formen. 

Mit  Berufung  auf  die  ausgezeichnete,  im  Abschnitte  I  wieder- 
gegebene  Sehilderung  Little's  durfen  wir  uns  hier  auf  eine  kurze  Char- 
rakteristik  der  „ allgemeinen  Starre"  beschriinken. 

Der  Zustand  der  allgemeinen  Starre  datirt  von  der  Geburt  des 
Kindes,  wenngleich  er  der  Uragebung  erst  Wochen  oder  Monate  nachher 
auffallig  werden  kann.  Er  verrath  sich  zunachst  dadurch,  dass  sich  das 
Kind  „schwer  haudhabt",  als  ob  es  „aus  einem  Stiicke"  ware.  Die  ein- 
zelnen  Abschnitte  des  Korpers  sowie  der  Gliedmassen  sind  gleichsam 
gegen  einander  festgestellt.  Versuche  passiver  Bewegung  stossen  auf  den 
Widerstand  der  gleichmassig  gespannten  Muskeln.  Diese  Muskelstarre 
betrifft  alle  Korpertheile  und  ist  am  Unterkorper  jedesmal  am  starksten  aus- 
gebildet;  die  grossten  Schwierigkeiten  bereitet  gewohnlich  die  Abziehung 
der  Oberschenkel  von  einander  in  Folge  der  Spannung  der  Adductoren. 
Die  willkiirliehen  Bewegungen  erscheinen  selten  in  ihrem  Umfange  und  in 
ihrer  Auswahl  eingeschrankt ;  die  einzelnen  Abschnitte  der  Extremitaten  be- 
wahren  oft  feste,nicht  selten  ungewohnliche  und  unzweckmassige  Stellungen. 
Die  Kinder  konnen  weder  sitzen  noch  stehen  oder  gehen  oder  erlernen 
es  erst  in  spaten  Jahren.  Setzt  man  sie  auf,  so  erscheint  der  Rucken 
gewolbt,  und  der  Kopf  sinkt  nach  vorne.  Werden  sie  aufgestellt,  so  pressen 
sie  die  Oberschenkel  an  einander,  iiberkreuzen  sie  auch  und  stehen  auf 
den  Fussspitzen. 
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Die  Erniihrung  des  Korpers  sowie  insbesondere  der  Muskulatur, 
bleibt  ungestort,  alle  psyehische  und  intellectuelle  Entvvicklung  erscheint 
verlangsamt  und  aufgehalten.  Die  Sprache  zeigt,  wenn  tiberhaupt  ent- 
wickelt,  Artieulationsstorung  und  langsamen  Ehythmus.  Daneben  lindet 
man  mannigfaltige  Einschrilnkungen  der  anderen  Hirnnervenfunctionen. 
Die  allgemeine  Starre  ist  zu  allermeist  eine  Geburtslahmung,  sie  erscheint 
in  Folge  der  Einwirkung  solcher  Momente,  welche  eine  Asphyxie  bei  der 
Geburt  herbeifiihren,  wie  abnorme  Lage,  Beckenenge,  Nabelschnurvorfall 
u.  dgl.  Sie  findet  sich  darum  am  haufigsten  bei  erstgeborenen  Kindern. 
Convulsionen  unmittelbar  nach  der  Geburl  oder  wenige  Tage  spater  sind 
bei  ihr  haufig;  dagegen  kommt  es  nur  selten  vor,  dass  sieh  aus  diesen 
Convulsionen  Epilepsie  entwickelt.  Der  Verlauf  der  allgemeinen  Starre  ist 
ein  stetig  regressiver,  der  bis  zur  volligen  Funetionsherstellung  an  den 
Armen  und  zu  befriedigender  psychischer  Entwicklung  hinfuhren  kann. 
Die  Beine  bewahren  zumeist  durch's  ganze  Leben  die  spastische  Starre. 

&)  Das  Durehschnittsbild  der  „paraplegischen  Starre". 

Dieser  Typus  unterscheidet  sich  vom  vorigen  wesentlieh  dadurch, 
dass  die  Arme  frei  geblieben  sind  oder  nur  die  leichteste  Andeutung  von 
Spannung  und  Ungesehicklichkeit  zeigen.  Im  Uebrigen  ist  das  klinische 
Bild  dasselbe.  Die  Starre  der  Beine  ist  oft  gerade  in  solchen  Fallen 
excessiv,  in  denen  die  sonstige  Motilitat  wenig  gestort  ist.  Strabismus 
erscheint  gerade  bei  paraplegischer  Starre  als  besonders  hiiufige  Com- 
plication. In  der  Aetiologie  der  paraplegischen  Starre  fallt  dem  Momente 
der  Friihgeburt  die  Hauptrolle  zu. 

Es  hat  lange  Zeit  gebraucht,  bis  die  Zugehorigkeit  der  als  „Tdbeii 
spastica''  besehriebenen  paraplegischen  Starre  zu  den  cerebralen  Diplegien 
erkannt  vs^urde.  (Vgl.  S.  27.)  Falle,  die  nicht  durch  die  Combination  der 
Starre  mit  Strabismus  und  Schwachsiun  kenntlich  gemacht  sind,  bieten 
in  der  That  keine  genugenden  Anhaltspunkte  zur  diagnostischen  Scheidung 
von  Spinalerkrankungen. 

c)  Die  paraplegische  Lahmung. 
Dieser  seltenere  Typus  unterscheidet  sich  von  der  paraplegischen 
Starre,  indem  zur  Muskelsteifigkeit  an  den  Beinen  hohe  Grade  von 
motorischer  Lahmung  und  trophischer  Verkummerung  hinzutreten.  Das 
Krankheitsbild  ist  meist  ein  schweres,  durch  Strabismus  und  Imbecillitat 
compUcirt;  (^ie  Aetiologie  desselben  scheint  in  congenitalen  Bedingungen 
Oder  infectiosen  Erkrankuugen  der  fruhen  Kinderzeit  enthalten  zu  sein. 

d)  Die  bilaterale  spastische  Hemiplegie. 
Dieser  klinische  Typus  entsprieht  am  ehesten  der  Verdoppelung  einer 
hemiplegischen  Cerebrallahmung,  theilt  also  mit  letzterer  die  klinischen 
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Charaktere  der  groben  Muskellahmung  rait  Contracturstelliingen  und 
Atropine.  Die  spastische  Lahmung  kann  an  einer  Korperhalfte  starker 
ausgebildet  sein  als  an  der  anderen.  Gewohnlicli  finden  sich  hiebei  die 
schwersten  Grade  psychischer  Hemmungsbildung.  Die  Aetiologie  ist  die- 
selbe  wie  beim  Typus  der  paraplegischen  Lahmung:  congenitale  Bedin- 
ffuno-en  iind  Erwerbung  durch  schwere  Erkrankung  der  ersten  Lebensjahre. 
Ais  eine  physiologische  Folge  der  Doppelseitigkeit  der  Affection  ist  an- 
zusehen,  dass  das  Krankheitsbild  Symptome  (Hirnnervenstorungen)  ein- 
sehlfesst,  welche  der  halbseitigen  Lahmung  nieht  zukommen. 

e)  Die  allgemeine  infantile  Chorea. 

Dieser  noch  wenig  studirte  und  von  anderen  Formen  der  Chorea 
sehlecht  abgegrenzte  Typus  zeichnet  sich  dadurch  aus,  dass  er  von  den 
drei  Elementen  der  Bewegungsstorung  —  Lahmung,  Starre  und  Spontan- 
bewegung  —  das  letztere  ausgebildet  hat,  und  zwar  in  der  Form  weicher, 
in  einander  iibergehender ,  unregelmassiger  Bewegungen  der  grossen 
Korperabsehnitte,  meist  von  kleinem  Umfange. 

f)  Die  bilaterale  Athetose. 

In  ihrem  klinischen  Bilde  entspricht  die  bilaterale  Athetose  fast 
vollkommen  einer  Verdoppelung  der  Hemiathetose  Oulmont's  oder  chorea- 
tischen  Parese  von  Freud-Rie,  doch  pflegen  die  lahmungsartigen  Er- 
scheinungen  starker  ausgebildet  zu  sein  als  bei  der  halbseitigen  Affection. 
Die  bilaterale  Athetose  kann  primar  sein  oder  einem  Stadium  von  all- 
gemeiner  schlaffer  Lahmung  nachfolgen.  Die  Aetiologie  ist  dunkel,  lasst 
indess  eine  Bevorzugung  miitterlicher  Bedingungen  (und  darunter  der 
Schreckwirkung)  erkennen.  Die  Intelligenz  ist  oft  weit  weniger  gestort 
als  bei  ahnlich  intensiver  Ausbildung  anderer  Typen. 

2.  Uebergangsformen  und  Combinationen, 

Allgemeine  und  paraplegisehe  Starre  decken  sich  mit  dem  in  der 
Literatur  gebrauchlichen  Namen  der  Little'schen  Krankheit;  paraplegisehe 
Lahmung  und  bilaterale  Hemiplegie  konnte  man  als  „spastische  Di- 
plegien",  die  beiden  letzten  Typen  als  „choreatische  Diplegien" 
zusammenfassen. 

Die  in  der  lOinik  zu  beobachtenden  Falle  von  Diplegien  entsprechen 
nur  selten  der  reinen  Auspragung  eines  der  vorstehend  beschriebenen 
Typen,  sondern  vereinigen  in  der  Kegel  Ziige,  welche  verschiedenen  Typen 
angehoren,  so  dass  sie  als  Uebergangs-  und  Mischformen  zwischen  den 
reinen  Typen  beschrieben  werden  mussen. 

Freud,  Cerebrale  Kindorliilimung.  q 


114 


Klinik  der  diplegischen  Cercbralliihmung. 


Die  allgemeine  Starre  ist,  obwohl  ein  sehr  gut  kenntliches  kliiiisches 
Bild,  (loch  so  nmnnigfaltig  wechselnder  Ausfuhrung  fahig,  dass  kaum 
ein  Fall  dera  anderen  vollig  gleicht,  und  selbst  das  Hauptsymptom 
des  Krarikheitsbildes,  die  Starre,  variirt  nacli  den  verschiedensten  Eieh- 
tungen.  Abgeselien  von  der  Intensitat  der  Starre,  die  bald  so  hochgradig 
sein  kann,  dass  der  Korper  des  Kindes  sich  gegen  Versuche  zu  passiver 
Bewegung  verhillt,  als  ware  er  ein  ungegliedertes  Stuck  („soude"),  bald 
nur  durch  Andeutungen  vertreten  ist,  giebt  es  Fiille,  in  denen  die  Starre 
latent  ist  und  entweder  nur  bei  Erregungszustanden  oder  bei  Bewegungs- 
intention,  beim  Aufsetzen  und  Aufstellen,  hervortritt.  Grad  und  Be- 
stiindigkeit  der  Starre  erweisen  sich  dabei  als  unabhangig  von  der  Beein- 
triichtigung  der  willkurlichen  Beweglichkeit ;  die  Falle  von  latenter  Starre 
zeigen  nicht  nothwendig  eine  bessere  Motilitat  als  jene  mit  manifester. 

Manche  Falle,  die  in  den  ersten  Jahren  das  Bild  der  allgemelnen 
Starre  bieten,  schranken  sich  mit  der  Zeit  auf  paraplegische  Starre  ein, 
indem  am  Eumpf  und  an  den  Armen  Beweglichkeit  und  Geschmeidigkeit 
vollig  oder  fast  vollig  sich  herstellen.  Da  iiberdies  diese  beiden  Typen 
in  ihren  atiologischen  Bedingungen  nicht  scharf  getrennt  sind,  —  es  gibt 
allgemeine  Starre  nach  Friihgeburt  wie  paraplegische  Starre  nach  schwerer 
und  asphyktischer  Geburt  —  muss  man  die  beiden  Formen  der  Starre 
als  Endpunkte  einer  liickenlosen  Eeihe  gelten  lassen,  in  welcher  alle 
Zwischenglieder  durch  einzelne  Beobachtungen  zu  belegen  sind. 

Allgemeine  und  paraplegische  Starre  konnen  ferner  alle  Combinationen 
mit  den  Charakteren  der  anderen  Typen  eingehen.  Es  giebt  Falle,  welche 
den  Eindruck  machen,  als  ob  man  auf  eine  allgemeine  Starre  eine  halb- 
seitige  Lahmung  gepfropft  hatte.  Diese  Lahmung  kann  auch  doppelseitig 
sein,  so  dass  der  Fall  einer  spastischen  Diplegie  ahnelt  und  nur  durch 
den  Adductionskrampf  beim  Aufstellen  an  die  typische  Starre  erinnert. 
Es  konnen  so  auch  Bilder  resultiren,  in  denen  durch  Combination  von 
Hemiplegie  und  paraplegischer  Starre  drei  Extremitaten  gelahmt  sind  und 
nur  ein  Arm  sich  einer  gewissen  Beweglichkeit  erfreut. 

Nicht  minder  hiiuflg  sind  die  Combinationen  der  Starre  mit  Symptomen 
der  beiden  choreatischen  Typen,  welche  den  Fall  an  diese  oder  jene 
Zwischenstelle  einer  Reihe  von  der  allgemeinen  Starre  zur  bilateralen 
Athetose  riicken.  Bald  linden  sich  neben  der  allgemeinen  Starre  tic- 
ahnliche  Zuckungen  im  Gesichte  oder  Spontanbewegung  einer  Extremitat, 
wiihrend  die  anderen  in  Zwangsstelluugen  gehalten  werden ;  anderemale 
hat  die  complicirende  Hemiplegie  eine  Spatchorea  entwickelt,  wie  es  bei 
der  hemiplegischen  Cerebrallahmung  Kegel  ist.  Eine  allgemeine  Bewegungs- 
unruhe  des  sonst  starren  Kindes  kann  uns  nothigen,  eine  Combination  der 
Starre  mit  allgemeiner  Chorea  anzuerkemien ;  die  allgemeine  Chorea  selbst 
kann  von  verschiedenen  Graden  latenter  oder  manifester  Starre  begleitet 
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sein.  Besonders  iateressant  sind  zwei  Arten  der  Vermengung  von  Starre 
und  Athetose.  Die  Starre  kann  an  den  Beinen  durch  Atbetose  vertreten 
sein,  Oder  ein  Fall,  der  sonst  das  voUstiindige  Bild  der  Athetose  bietet, 
zeigt  an  den  Beinen  eine  typisehe  paraplegische  Starre. 

Bei  all  diesen  Formen  bleibt  es  scliliesslich  der  Entscbeidung  des 
Beobacbters  unterlassen,  ob  er  in  der  Benennung  des  Falles  die  Zuge- 
horigkeit  zu  diesem  oder  jenem  Typus  voranstellen  will.  Man  wird  sicb 
gewiss  am  besten  an  den  Satz  balten:  a  potiori  fit  denominatio.  Urn 
von' der  Mannigfaltigkeit  der  bier  zu  beobachtenden  Formen  Beispiele  zu 
geben,  citire  icb  die  Cbarakteristik  einzelner  Fiille  aus  meiner  Arbeit  iiber 
die  eerebralen  Diplegien: 


Fall 

XLI  — 

Allgemeine  Cborea  mit  Klumpfiissen. 

n 

XLII  — 

Chorea  -|-  Atbetose  der  Beine. 

J) 

XLIII  — 

Cborea       etwas  Hypertonie. 

» 

XLIV  — 

Bilaterale  Atbetose. 

n 

XLV  — 

Atbetose  rait  Scblaffheit. 

n 

XLVI  — 

Bilaterale  Athetose  der  Beine. 

XLVII  — 

Allgemeine  Chorea  -j-  latente  Starre. 

» 

XLVIII  — 

Athetose  -1-  Hemiplegie. 

n 

XLIX  — 

Allgemeine  Starre,  an  den  Beinen  ersetzt  durch  Atbe- 

tose. 

n 

L  — 

Cborea  -|-  paraplegische  Starre. 

r> 

LI  - 

Combination  von  Chorea,  allgemeiner  Starre  und  cborea- 

tiscber  Parese. 

n 

LIT  — 

Combination  von  allgemeiner  Cborea  und  Hemiplegie. 

3,  Aetiologie. 

Es  ware  sicherlich  berecbtigt,  die  eerebralen  Diplegien  nacb  ibrer 
Verursacbung  einzutheilen  in  congenital  (oder  besser:  pranatal)  be- 
dingte:  Geburtslahmungen  und  extrauterin  erworbene.  Allein  der 
praktiscben  Verwendung  einer  solcben  Eintheilung  steben  grosse  Hinder- 
nisse  entgegen.  Zunacbst  dass  diese  atiologiscben  Kategorien  sicb  keines- 
wegs  mit  kbniscben  Besonderbeiten  decken,  so  dass  man  fiir  die  Ent- 
scbeidung, in  welche  Gruppe  ein  Fall  einzureiben  ist,  ausscbliesslicb  an  die 
oft  raangelhafte  und  unsichere  Anamnese  gewiesen  ist.  Ferner  aber,  was 
nocb  schwerer  in's  Gewicbt  fallen  muss,  dass  selbst  eine  verlasslicbe 
Anamnese  diese  Entscbeidung  nicbt  fiii-  alle  Falle  ermoglicht.  Der  Sach- 
verhalt  ist  naralich  viel  zu  complicirt,  als  dass  man  die  Bebauptungen 
aufstellen  konnte:  Jede  Diplegie,  die  nacb  normaler  Geburt  als  von  Aji- 
fang  an  bestehend  vorgefunden  wird,  ist  eine  pranatal  bedingte;  jede 
Diplegie,  die  sogleich  nacb  vorzeitiger  oder  erscbwerter  Geburt  bemerkt 
wird,  ist  eine  Geburtsliihmung;  jede  Diplegie,  die  lilngere  Zeit  nacb  nor- 
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malem  Geburtsablauf  auftritt,  ist  eine  durch  extrauterine  Einwirkungen 
erworbene.  Es  wird  vielmehr  die  Sicherheit  dieser  naheliegenden  Schlusse 
durch  raannigfaclie  berechtigte  Erwagungen  gestbrt. 

Es  greifen  namlich  die  pranataien  atiologischen  Moraente  vielfach 
in  die  beiden  anderen  Kategorien  diplegischer  Lahmungen  iiber.  Es  ist 
wie  bei  den  hemiplegischen  Pormen  (vgl.  101)  auch  bei  den  Diplegien 
unzweifelhaft,  dass  congenitale  Verhaltnisse  ihre  Wirkung  erst  nach  einer 
Latenzzeit  von  anscheinend  normaler  Eiitwicklung  ausseru  konnen.  Gerade 
wo  die  Hereditat  ausschliesslicb  die  atiologische  Bedingung  einer  Affection 
darstellt,  bei  der  hereditaren  Syphilis,  bei  den  Myopathien,  der  T horns en- 
schen,  der  Friedrich'schen  Krankheit  hat  uns  die  Erfahrung  zur  An- 
erkennung  einer  solchen  Latenzzeit  bis  zum  Eintiitt  der  Krankheits- 
symptome  genothigt.  Bei  den  infantilen  Cerebrallahmungen  sind  es  gewisse 
Falle  von  familiarem  Vorkommen  der  Affection,  welche  unwiderleglich  ein 
ahnliehes  Verbal tniss  erweisen.  (So  z.  B.  die  Falle  von  Freud  [siehe  Ab- 
schnitt  VIIJ,  in  denen  der  eine  der  Bruder  die  Sy  mptome  von  Geburt  an  zeigte, 
der  andere  nach  normaler  Entwicklung  vom  Ende  des  zweiten  Jahres  an 
in  die  dentische  Affection  verfiel.)  Es  sind  somit  Falle,  welche  man  nach 
ihrem  Krankheitsbeginn  filr  erworbene  halten  musste,  eigentlich  zu  den 
congenital  bedingten  zu  rechnen,  und  man  entbehrt  der  Anhaltspunkte, 
um  solche  Oorrecturen  vorzunehmen. 

Man  sollte  meinen,  dass  die  Feststellung  einer  Geburtslahmung 
geringeren  Schwierigkeiten  unterliegen  wird.  AUein  auch  bei  diesen 
stosst  man  auf  ahnliche  Bedenken.  Es  hat  bereits  Little  darauf  auf- 
merksam  gemacht,  dass  dieselben  Momente  der  protrahirten,  erschwerten 
Oder  vorzeitigen  Geburt,  welche  wir  mit  ihm  fiir  die  Aetiologie  der  Geburts- 
lahmungen  gelten  lassen,  einer  grossen  Anzahl  von  anderen  Kindern  nichts 
anhaben  konnen.  Man  wird  so  auf  die  Vermuthung  gefiibrt,  dass  die 
Little'sche  Aetiologie  der  Mitwirkung  congenitaler  Momente  nicht  in 
alien  Fallen  entbehren  konne.  Man  muss  ferner  denken,  dass  die  Geburts- 
anomalie,  anstatt  die  wirksame  Aetiologie  zu  enthalten,  selbst  eine  Folge 
der  wirklichen  pranataien  Aetiologie  sein  kann.  Die  Friih geburt  z.  B., 
welche  wir  bei  den  Fallen  von  paraplegischer  Starre  constatiren,  kann 
von  einer  constitutionellen  Syphilis,  von  einem  Schreck  oder  einer  acuten 
Erkrankung  der  Mutter  abhangen;  die  protrahirte  und  erschwerte  Geburt 
lasst  sich  mitunter  anstatt  auf  raumliches  Missverhiiltniss  auf  Oachexien 
oder  auf  den  psychischen  Zustand  der  Mutter  zuriickfiihren.  Wenn  man 
auch  in  der  Unterschatzung  der  Little'schen  Moraente  nicht  so  weit 
gehen  kann,  wie  Erlenmeyer,  Forster  oder  Fournier,  so  wird  man 
durch  die  voranstehenden  Erwagungen  doch  gewarnt,  ihre  atiologische 
Bedeutsamkeit  zu  iibertreiben.  Man  muss  zugeben,  dass  eine  scheinbare 
Geburtslahmung  sich  manchmal  bei  naherer  Prtifung  als  eine  pranatal 
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bedingte  erkennen  lasst.  Nach  Freud  ware  man  zu  dieser  Correctur 
berechtigt,  wenn  neben  der  allgemeinen  oder  paraplegischen  Starre  hoch- 
gradiger  Schwachsinn  imd  Epilepsie  sich  vorfinden. 

Als  wirksame  Aetiologie  der  cerebralen  Diplegien  werden  zahlreicbe 
Momente  anerkannt.  Einige  davon  sind  ,,pranatal",  beziehen  sich  auf  den 
Zustand  der  Mutter  wiihrend  der  Graviditiit,  als:  Trauma,  Krankheit, 
Cachexien,  psyehisches  Trauma ;  die  niichste  Gruppe  bezieht  sich  auf  den 
Geburtsact  selbst:  Zwilliugsgeburt,  Frilhgeburt,  asphyktische  Geburt,  pro- 
trah'irte  Geburt  beira  ersten  Kind ;  eine  dritte  Eeihe  von  Momenten  wiirde 
extrauterine  Erkrankung,  Schreck  und  Trauma  enthalten ;  hiezu  kommt  noch 
als  pranatales  Moment  die  Stellung  des  Kindes  in  der  Generationsreihe. 

Natiirlich  kommt  es  auch  vor,  dass  bei  einem  Falle  gleichzeitig 
mehrere  soleher  Momente  coneurriren,  und  zwar  einerseits  Momente  aus 
verschiedenen  Eeihen,  z.  B.:  Trauma  der  Mutter —  Friihgeburt,  Erkrankung 
der  Mutter  —  Asphyxie,  und  andererseits  Momente,  die  derselben  Eeihe 
angehoren:  Friihgeburt  und  Asphyxie.  Da  dieses  Zusammentrefifen  nicht 
jedesmal  ein  zufalliges  sein  muss,  verdient  es  Beaehtung. 

Freud  hat  versucht,  aus  einer  Sammlung  von  270  in  der  Literatur 
mitgetheilten  Fallen  von  cerebralen  Diplegien  die  relative  Haufigkeit  der 
einzelnen  atiologischen  Momente  zu  entnehmen.  Er  findet  so :  ohne  an- 
gebbare  Aetiologie  34:7o,  also  ein  Dritttheil,  miitterliche  (pranatale) 
Momente  7-7 "^/j  (mit  Beriicksichtigung  gemischter  Aetiologie  13%), 
Little'sche  Momente  507o  (oder  Q2'%),  extrauterine  Momente  7-7''/o. 

Eine  neuere  statistische  Untersuchung  von  Ganghofner  an  53 
selbstbeobaehteten  Fallen  ergibt  eine  andere  Vertheilung :  ohne  Aetiologie 
42-77o,  miitterliche  Momente  31-4,  Little'sche  Momente  9-2^lo,  extra- 
uterin  16-67o- 

Die  Verschiedenheit  diesor  Eesultate  lasst  sich  einerseits  aus  der 
Zahlenimgleichheit  des  zu  Grunde  liegenden  Materials  (270  gegen  53), 
andererseits  aus  dem  Umstande  erkliiren,  dass  die  von  Freud  aus  alteren 
Mittheilungen  gesamraelten  Falle  das  Interesse  der  Autoren  gerade  wegen 
der  Little'schen  Aetiologie  erregt  hatten. 

Fur  etwa  ein  Drittel  der  Falle  fehlt  jeder  Anhaltspunkt  zur  Er- 
mittlung  einer  bestimmten  Aetiologie. 

a)  Die  pritnatalen  Ursachen. 

Korperliohes  Trauma,  acute  Erkrankung,  Cachexie,  psychische  Alte- 
ration der  Mutter  zur  Zeit  der  Graviditat  sind  Momente,  deren  Bedeutung 
nur  fiir  eine  verhaltnissmiissig  geringe  Anzahl  von  Fallen  erweisbar  ist, 
die  aber  vielleicht  in  einer  grosseren  Zahl  eine  Eolle  spielen ,  da  ja  bei 
den  Fallen  ohne  bekannte  Aetiologie  Einflusse  soleher  Art  wirksam  sein 
durften. 
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Aus  einer  vergleichonden  Zusammenstellung  von  275  besser  beob- 
achteten  Pilllen  von  cerebralen  Diplegien  (nach  Freud:  Zur  Kenntniss  etc.) 
ist  zu  entnehmen,  dass  diese  priinatalen  Mornente  besonders  in  der  Aetio- 
logie  der  ohoreatisehen  Formen  erkennbar  hervortreten.  (In  IG-G^/o  der 
Fiille  gegen  5-5  "/o  bei  der  allgemeinen  und  4-6  "/o  bei  der  paraplegischen 
Starre.)  Wie  erwiihnt,  fmdet  man  hiiufig  neben  einer  solchen  die  Mutter 
betreff'enden  Ursache  eine  Anomalie  der  Geburt  oder  selbst  eine  friih- 
zeitige  acute  Erkrankung  des  Kindes,  wobei  das  Zusamraentrelfen  der 
iitiologischen  Mornente  zufaUig  oder  erkiarbar  sein  kann,  und  wobei  es 
zweifelhaft  bleiben  mag,  welchem  Einfluss  die  wesentlicbe,  welchem  eine 
concurrirende  Bedeutung  zuzusprechen  ist. 

Korperliches  Trauma  der  Mutter  wahrend  der  Graviditat  oder 
kurz  vor  der  Geburt  fiudet  sich  fast  stets  neben  aspbyktischer  oder  ver- 
friihter  Geburt  des  Kindes  und  scheint  fiir  die  Diplegie  nur  dadurcb  be- 
deutsam  zu  sein,  dass  es  die  Geburt  verfriiht  oder  deren  Obancen  ver- 
schlechtert.  Ein  directer  Einfluss  dieses  Momentes  auf  die  Gestaltung  der 
Diplegie  ist  nicbt  nachweisbar. 

Acute  Erkrankungen  und  psychisehe  Alterationen  der  Mutter 
seheinen  einen  directeren  iitiologischen  Einfluss  auf  die  Diplegie  des 
Kindes  zu  aussern,  da  sie  haufiger  in  der  Anamnese  alleinstehend  vor- 
gefunden  werden,  und  zwar  vorwiegend  bei  den  choreatischen  Formen. 
Freud  hebt  noch  aus  seiner  Statistik  hervor,  dass  nach  diesen  Aetiologien 
Convulsionen  des  geliihmten  Kindes  haufiger  A-erzeichnet  sind  als  bei  den 
Fallen  anderer  iitiologischer  Kategorien.  Gestutzt  auf  die  beiden  Ergeb- 
nisse,  dass  drei  Fiinftel  der  Fiille,  in  denen  psychisehe  Alteration  der 
Mutter  angegeben  ist,  choreatischer  Natur  sind,  und  dass  auch  in  der  Aetio- 
logie  der  choreatischen  Hemiparese  der  Schreck  eine  bedeutsame  EoUe 
spielt,  spricht  er  die  Vermuthuug  aus,  dass  psychisehe  Alteration  durch 
die  Mutter  hindurch  auf  das  neugeborene  Kind  ahnlich  wirke  wie  auf  das 
psyehisch  selbststiindig  gewordene. 

Ueber  die  iitiologische  Bedeutung  der  hereditiiren  Syphilis  siehe 
im  Zusammenhauge  unten  Abschnitt  V. 

Die  Stellung  des  Kindes  in  der  Generationsreihe  scheint  insoferne 
Beachtung  zu  verdienen,  als  ein  Zusammenhang  zwischen  Erstgeburt  und 
Neigung  zu  Geburtsliihmungen,  zwischen  spiiter  Nummer  (achtes,  elftes 
Kind)  und  Hiiufigkeit  congenital  bedingter  Diplegien  unabweisbar  wird. 
Gowers  hat  zuerst  die  disponirende  Bedeutung  der  Erstgeburt  fur  die 
Geburtsliihmung  (allgemeine  Starre)  erkannt;  nach  ihm  betrifft  fast  die 
Hiilfte  der  Geburtsliihmungen  erstgeborene  Kinder,  was  sich  ja  durch  die 
grossere  Enge  der  miitterlichen  Wege  bei  Erstgebilrenden  erkliirt,  die  als 
mechanisches  Moment  das  Zustandekommen  protrahirter  und  aspbyktischer 
Geburten  begimstigt.  Der  andere  Uinstaud,  dass  Kinder  mit  congenitalen 
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Diplegien  relativ  hiiufig  eine  spate  Stelle  in  der  Generationsreihe  ein- 

nehraen  (Freud,  Gangliofner),  liesse  sich  auf  eine  Erschopfung  des 

mutterlichen  Organismns  dureh  tibermassige  Inanspruchnahme  der  Ee- 
productionsthatigkeit  zuriickfiihren. 

h)  Die  Little'schen  Momente  (Geburtsanomalien). 

In  der  historischen  Einleitung  ist  bereits  ausgefiihrt  worden,  dass 
Little  einer  Eeihe  von  Momenten,  die  er  als  „abnormal  Parturition" 
zusitmmenfasste ,  wie  „abnorine  Geburtslagen ,  sehAvierige  Entbindung 
in  Folge  von  Unnachgiebigkeit  der  mutterlichen  Wege,  instrumentelle 
EingriflFe  bei  der  Geburt,  Wendungen,  Steisslage,  Fruhgeburt  und  Vorfall 
der  Nabelschmir",  die  Fahigkeit  zuschrieb,  an  dem  in  utcro  gesunden 
Fotus  die  Bedingungen  einer  cerebralen  Diplegie  zu  erzeugen. 

Das  Wirksame  an  all  diesen  Beeinflussungen  wahrend  jener  kurzen, 
aber  bedeutsamen  Lebensperiode  war  fiir  ihn  die  an  sie  gekniipfte  Asphyxie 
in  Folge  der  Kreislaufstorung ;  der  mecbanischen  Einwirkung  auf  den 
Scbadel  des  in  der  Geburt  befindlichen  Kindes  legte  er  geringeren  Werth 
bei.  Seit  den  Sectionsbefunden  von  Mae  Nutt  ist  die  Auffassung  der 
Geburtslabmung  als  einer  trauraatiscben  in  den  Vordergrund  getreten, 
wobei  der  Betrag  und  die  Dauer  der  Schadelcompression  als  die  wirk- 
samen  Factoren  angesehen  werden.  Kundrat  bat  iiberdies  die  pra- 
cipitirte  Geburt  in  die  Eeihe  der  Geburtsschiidlichkeiten  eingefiihrt. 

Es  kam  der  Entdeckung  Little's  ausserordentlich  zu  statten,  dass 
bier  einmal  Aetiologie  und  Krankheitsbild  eine  enge  Beziehiing  zu  ein- 
ander  erkennen  liessen.  Niramt  man  binzu,  dass  die  pathologisehe  Ana- 
tomie  dieser  Geburtslahmungen  alsbald  bekannt  wurde  und  Verhaltnisse 
ergab,  welehe  es  Gowers  imd  Anton  erraoglichten,  auf  die  anatomischen 
Befunde  eine  anscheinend  befriedigende  physiologische  Erklarung  der 
kbnischen  Symptorae  zu  begriinden,  so  darf  man  sich  nicht  vervs^undern, 
dass  die  Neigung,  die  Geburtslahmungen  als  „Little'sehe  Krankheit" 
selbststandig  zu  machen  und  sie  aus  dem  Chaos  der  infantilen  Diplegien 
auszulosen,  noch  heute  vielo  Autoren  beherrscht.  (Vgl.  Abschnitt  V.) 

Flir  die  Erorterung  der  Beziehungen  zwischen  den  Little'schen 
Momenten  und  den  einzelnen  Typen  der  Diplegien  muss  man  die  Friih- 
geburt  von  den  anderen  Geburtsanomalien  trennen.  Die  Friihgeburt  zeigt 
eine  besondere  Beziehung  zur  paraplegischen  Starre,  die  Schwergeburt 
(worunter  alle  anderen  Momente  gemeint  sind)  hingegen  zur  allgemeinen 
Starre.  Dies  war  schon  Naef  und  Peer  bekannt,  doch  muss  hinzugefiigt 
werden,  dass  diese  Beziehungen  naeh  keiner  Seite  bin  ausschliessende 
sind.   Aus  der  Statistik  von  Freud  ergeben  sich  folgende  Siitze: 

Die  Fruhgeburt  disponirt  ganz  besonders  zu  den  paraplegischen 
Formen  der  cerebralen  Diplegie,  nahezu  dreimal  mehr  als  zur  allgemeinen 
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Slarre;  ein  Zusaminenhang  dieses  Momentes  mit  den  chorea tischeii  Forraen 
ist  nicht  herzustelleii. 

Die  Asphyxia  (Schwergeburt)  kann  sowohl  allgeraeine  als  auch 
paraplegisehe  Starre  und  Chorea  erzeugen ;  sie  erzeugt  aber  nahezu  doppelt 
so  hiiufig  allgemeine  Starre  wie  irgend  eine  der  anderen  Formen,  in  deren 
Aetiologie  sie  gleichfalls  eine  Rolle  spielt. 

Bei  Ooncurrenz  von  Friihgeburt  und  Asphyxie  iiberwiegt  bald  der 
Einfluss  des  eineu,  bald  des  anderen  Momentes. 

Welohe  Einschrankung  etwa  die  Bedeutsamkeit  der  Little'schen 
Moraente  erfahren  muss,  ist  bereits  oben  angedeutet  worden  und  wird 
noch  spaterhin  zur  Sprache  kommen. 

c)  Extrauterine  Ursachen. 

Auch  wenn  man  die  Vorsicht  beobaehtet,  bei  Diplegien,  die  erst 
uach  der  Geburt  aeut  auftreten,  die  Moglichkeit  einer  pranatalen  Aetiologie 
zu  verfolgen,  behiilt  man  eine  erhebliche  Anzahl  von  Fallen  iibrig,  die 
als  erworbene  aufgefasst  werden  mtissen  und  eine  Zuriickfiihrung  auf 
friihzeitige  infectiose  Erkrankung  gestatteu.  Die  Gruppe  der  extra- 
uterin  erworbenen  Affeclionen  erreicht  fur  die  diplegische  Cerebrallahmung 
nicht  entfernt  jene  Bedeutung,  die  ihr  bei  der  hemiplegischen  Cerebral- 
lahmung zukommt;  doch  erweist  sich  eine  wichtige  Uebereinstimraung 
darin,  dass  sie  unter  den  Diplegien  gerade  jene  Falle  umfasst,  welche 
symptomatisch  den  Hemiplegien  am  naehsten  stehen.  Die  extrauterine 
Erkrankung  kommt  namlich  vorwiegend  bei  den  spastischen  Diplegien 
in  Betracht  (paraplegisehe  Lahmung  und  bilaterale  Hemiplegie),  die  gieieh- 
zeitig  die  schwersten  Ki-ankheitsbilder  unter  den  Diplegien  darstellen. 

Aber  auch  die  anderen  Falle  dieser  Gruppe  gelangen  zu  einer  grossen 
Bedeutung,  indem  sie  uns  zeigen,  dass  das  gewohnliche  Bild  der  all- 
gemeiuen  und  paraplegischen  Starre  gelegentlich  extrauterin  erworben 
werden  kann,  und  uns  so  gestatten,  die  scharfe  Grenze  zwischen  diesen 
Formen  der  Starre  und  den  ihnen  entsprechenden  Formen  von  Lahmung 
aufzuheben.  Ein  ausgezeichneter  Fall  dieser  Art  ist  der  von  Henoch  (mit 
Sectionsbefund),  in  dem  ein  sechsmonatlicher  bis  dahin  gesunder  Knabe 
nach  Maseru  allgemeine  Starre  acquirirte.  Andere  P'alle  bei  Osier  (mit 
drei  Monaten  Masern),  Forster  (mit  4^4  Jahren  Parese  des  rechten 
Beines,  ein  balbes  Jahr  spater  langere  Krankheit  mit  Conviilsionen,  epi- 
leptische  Anfalle  bis  zum  siebenten  Jahre;  das  resultirende  Kraukheitsbild 
ist  unverkennbar  das  der  allgeraeinen  Starre.  Hier  fehlt  es  an  einera 
atiologischen  Moment  fiir  die  Erwerbung  der  Affection).  Einzelne  Kranken- 
geschichten  (bei  Forster,  v.  Heine  u.  A.)  sind  ferner  beweisend  dafiir, 
dass  auch  paraplegisehe  Starre  extrauterin  erworben  werden  kann. 
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Aendert  man  die  Betrachtung  dahin  ab,  dass  man  die  Beziehungen 
zwischen  Aetiologie  und  kliniselien  Formen  von  letzteren  aus  verfolgt,  so 
gelangt  man  auf  Grund  der  erwabnten  Samralung  Freud's  zu  folgendeu 
Ergebnissen : 

In  der  Aetiologie  der  allgemeinen  Starre  gebuhrt  der  erschwerten 
Geburt  die  erste  Stelle  (fast  Vh  der  Gesammtzabl),  doch  ist  auch  die  Friih- 
gebm-t  (Vg)  niebt  zu  vernacblassigen.  Ein  anderes  Drittel  der  Falle  ist 
ohne  angebbare  Aetiologie. 

'  In  der  Aetiologie  der  paraplegischen  Starre  nimmt  die  Fruhgeburt 
die  erste  Stelle  ein,  und  zwar  ist  die  Beziehung  zwiseben  Fruhgeburt  und 
paraplegiscber  Starre  noch  inniger  als  die  zwischen  asphyktischer  Geburt 
und  allgemeiner  Starre  (fast  die  Halfte).  Die  Anzahl  der  Falle  ohne 
Aetiologie  ist  eben  so  gross  wie  die  all er  Falle  mit  anderen  atiologischen 
Momenten  (mehr  als  ^4),  iibrigens  geringer  als  bei  der  allgemeinen  Starre. 

In  der  Aetiologie  der  choreatischen  Formen  spielt  nur  die  asphyk- 
tische  Geburt  eine  gewisse  EoUe  (V4  der  Falle).  Dagegen  iiberwiegen  hier 
die  Falle  ohne  Aetiologie  (die  Halfte)  und  haufen  sich  in  bemerkenswerther 
Weise  die  Falle  mit  mutterlicher  Aetiologie  (besonders  psycbische  Affection 
der  Mutter). 

4.  Nachtrage  zum  Krankheitsbilde, 
a)  Schadel,  Gesiehtsausdruck,  Mimik  und  Facialisinnervation. 

Abnorm  gestaltete  und  asymmetrische  Schadelformen  finden  sich  bei 
den  diplegischen  Kindern  ahnlich  haufig  wie  bei  den  hemiplegischen 
(siehe  S.  87).  Einem  der  Beobachter  ist  an  seinen  Fallen  die  Steilheit 
und  Flaehheit  des  Occiput  aufgefallen,  welche  er  durch  das  lange  Liegen- 
miissen  der  Kranken  erklart.  Verkleinerung  des  Schadelumfanges  —  Mikro- 
cephahe  —  wird  bei  den  diplegischen  Kindern  verhaltnissmassig  oft  con- 
statirt,  was  sich  leicht  daraus  erklart,  dass  Mikrocephalie  ein  Ausdruck 
der  namlichen  Entwicklungshemmung  ist,  welche  bei  diesen  Kranken  das 
Gehirn  befallen  und  die  Erscheinungen  der  diplegischen  Liihmung  erzeugt 
hat.  Indess  gehoren  weder  Contracturen  noch  Starre  regelmassig  zum 
klinischen  Bilde  der  Mikrocephalie,  und  diese  tritt  ihrerseits  nur  zu  einer 
gewissen  Anzahl  congenital  bedingter  Diplegien  in  Beziehung. 

Die  Innervation  der  Gesichtsmuseulatur  lasst  sich  auch  bei  den 
Diplegien  sehr  haufig  (12mal  unter  53  Fallen  bei  Freud)  als  eine 
asymmetrische  erkennen,  doch  wird  deren  Benrtheilung  und  Ausbildung 
oft  gerade  durch  die  Doppelseitigkeit  der  Affection  beeintriichtigt.  Dieser 
letztere  Factor  ist  es  ja,  der  wesentlich  die  Symptomatik  der  Diplegien 
beherrschen  muss,  wie  Anton  1895  in  einem  lehrreichen  Aufsatz  dar- 
gethan  hat.  Von  der  Doppelseitigkeit  der  Hirnerkrankung  riihrt  also  eine 
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Reihe  iiiteressanter  StOrungen  her,  welche  man  bei  den  hemiplegischen 
Forraen  kaiiin  jemals  ausgepriigt  findet. 

Fast  regelmassig  ist  bei  don  Diplegien  jene  Function  geschadigt, 
welche  das  psychische  Leben  dureh  die  Innervation  der  Gesichtsmusculatur 
zuni  Ausdruck  bringen  soli.  Die  Mimik  der  Kinder  rait  cerebralen  Di- 
plegien macht  tiberhaiipt  einen  iingiinstigen  Eindruck,  welcher,  wie  mehrere 
Autoren  betont  haben,  selbst  zur  Unterschatzung  des  Geisteszustandes 
dieser  Kinder  ftihren  kann.  Sie  schauen  entweder  ausdruckslos  drein,  oder 
sie  benehmen  sich  iingstlich  erregt,  ohne  dabei  wie  ein  normal  scheues 
Kind  ein  VersUlndniss  der  Situation  zu  verrathen.  Unter  den  Ziigen, 
welche  der  Mimik  der  Kinder  das  Gepriige  des  Schwachsinnes  aufdrucken, 
nimmt  das  Offenstehen  des  Mundes  den  ersten  Rang  ein.  Aus  dem  imraer 
oifenen  Munde  traufelt  Speichel,  und  die  nicht  selten  iibergrosse  Zunge 
(Makroglossie  fiinfmal  ausdriieklich  notirt)  drangt  sich  ein  wenig  vor.  Die 
Zahnentwicklung  ist  haufig  mangelhaft  und  ruckstandig  (Sollier). 

Ferner  ist  jenes  haufige  Verhalten  bemerkenswerth,  welches  man  als 
„perverse  Mimik"  bezeiehnen  kann.  Es  besteht  darin,  dass  das  Mienen- 
spiel  des  Kindes,  wenn  es  angstlich  ist,  weint  u.  dgl,  einen  befremdenden, 
widerspruchsvollen  Eindruck  macht,  was  kaum  anders  zugehen  kann,  als 
durch  Wegfall  von  Betheiligung  soicher  Muskeln,  die  wir  sonst  bei  dieser 
Affectausserung  thatig  sehen,  oder  dureh  Betheiligung  anderer  Muskeln, 
deren  Action  wir  sonst  bei  dem  betreffenden  Affect  vermissen.  Das  Weinen 
dieser  Kinder  zum  Beispiel  sieht  nicht  ernsthaft  aus,  es  macht  den  Ein- 
druck eines  Grinsens;  man  wiirde  es  nicht  erkennen,  wenn  man  das  Kind 
nicht  gleichzeitig  schreien  horte.  Analog  dieser  perversen  Mimik  sind 
wohl  die  abnormen  Handstelluugen,  von  denen  spater  die  Rede  sein  wird. 
Inwieweit  hierbei  der  Schwachsinn  des  Kindes  mitwirkt,  muss  naturlich 
in  jedeni  Falle  besonders  in  Betracht  gezogen  werden. 

h)  Augenrauskel-  und  Sinnesstorungen. 

Die  Combination  der  Lahmung  mit  niannigfaltigen  Symptomen  von 
Seiten  des  Auges  und  seiner  Hilfsapparate  findet  sich  bei  den  Diplegien 
weit  haufiger  als  bei  den  Hemiplegien  und  hat  hier  nicht  raehr  wie  dort 
die  Bedeutung  eines  Localzeichens  fiir  die  Lasion.  Wir  verdanken  einige 
Kenntniss  uber  das  Vorkommen  dieser  Symptome  den  Mittheilungen  Konig's 
iiber  ein  Material  von  72  Fallen  aus  Dalldorf,  in  dem  iibrigens  hemi- 
plegische  Pormen  mit  eingeschlossen  sind. 

Die  Atrophic  des  N.  opticus  fand  Konig  zwolfmal,  darunter  zwei- 
mal  einseitig.  Sie  war  bereits  vorher  in  vereinzelten  Fallen  von  Feer, 
Moeli,  Freud-Konigstein  (familiale  Diplegie)  naehgewiesen  worden. 
Bei  dem  Kranken  Moeli's  (einem  ITjahrigen  Idioten  mit  spastischer 


Nachtriigo  zum  Krankheitsbilde. 


123 


Lahmung  droier  Extremitaten)  erwies  die  Section  einen  porencephalischen 
Defect. 

Konig  resumirt  seine  Beobachtuugen  iiber  die  Optieusatrophie  in 
folgenden  Sittzen: 

Sie  kommt  htiufiger  doppelseitig  als  einseitig  vor,  und  zwar  bei  alien 
moglichen  Formen  von  Infantiler  Cerebrallahmung.  Sie  bevorzugt  keine 
besondere  pathologisehe  Schiidelform  und  findet  sieh  relativ  haufig  bei 
Kindern  rait  normalem  Schadel.  Sie  kann  gleichzeitig  rait  acuten  Hiru- 
erscheinungen  auftreten  und  also  durch  die  vorliegende  acute  Hirnaffection 
mit  veranlasst  sein.  Sie  kann  fotalen  Ursprungs  sein  oder  auch  durch  extra- 
uterine Hirnerkrankung  erworben. 

Das  Vorkommen  des  Nystagmus  bei  den  infantilen  Diplegien  be- 
ansprucht  Interesse,  weil  dies  Symptom  neben  den  Lahmungs-  und  gewissen 
Bulbarerscheinungen  diagnostische  Schwierigkeiten  erwecken  kann.  Der 
Nystagmus  darf  keineswegs  als  ein  den  Diplegien  fremdes  Symptom  be- 
trachtet  werden;  er  ist  wiederholt  von  Osier,  Sachs,  Freud  u.  A.  bei 
unzweifelhaften  Diplegien  beobachtet  worden.  Konig  berichtet  iiber  ihn 
fiinfmal  unter  72  Fallen. 

Oculomotoriusparesen  (der  inneren.  ausseren,  Aeste  oder  beider)  hat 
Konig  an  seinem  Materiale  dreimal  gefunden.  Die  haufigste  und  inter- 
essanteste  Motilitiitsstorung  des  Auges  aber,  die  bei  den  Diplegien  dem 
Beobachter  auffallt,  ist  der  Strabismus  (zumeist  convergens),  an  dessen 
Beziehungen  zu  den  anderen  Symptomen  des  Krankheitsbildes  zahlreiehe, 
uoch  nicht  beantwortete  Fragen  ankniipfen.  Nach  Freud  findet  sich  der 
Strabismus  bei  25  —  30  Procent  der  Diplegien,  und  zwar  besonders  haufig 
bei  den  paraplegischen  Formen  und  bei  dem  Moment  der  Friihgeburt  als 
Aetiologie  (vgl.  weiter  unten  Abschnitt  VI). 

Einigermassen  abweichend  hiervon  stellen  sich  Verbreitung  und  Be- 
ziehungen des  Strabismus  nach  Konig  dar: 

Strabismus  bei  Diplegien  (zvs^olfmal  unter  72  Fallen): 
a)  Strabismus  divergcns  ....  3  Falle 
6)  Strabismus  convergens    ...   1  Fall 

c)  einseitige  Abducensparese    .    .  3  Falle 

d)  doppelseitige  Abducensparese    .  5  „ 
Dabei  neunraal  normale  Geburt. 

In  vereinzelten  Fallen  ist  bei  Diplegien  angeborene  Taubheit  gefunden 
worden  (Konig);  eine  Kranke  Oppenheim's  zeigte  absolute  Stummheit 
bei  guter  Intelligenz  und  Horvermogen  (der  spiiter  zu  beschreibende  Fall 
von  Athetose  und  Contractur  mit  exquisiten  Bulbarerscheinungen). 

Storungen  der  anderen  Sinnesthatigkeiten  bei  den  diplegischen  Kindern 
sind  begreiflicher  Weise  ebenso  schwierig  festzustellen  wie  praktisch  ohne 
Belang. 
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6')  Bulbilrsyrnptome. 

Bereits  Little  hatte  iu  der  Beschreibung  seiner  kleineii  Kraukeii 
eine  Erschvverung  des  Schluckens  und  maniiigfache  Storungen  in  der  Aus- 
flihrung  und  im  Eythmus  der  Sprache  erwilhnt,  indess  blieb  e.s  Oppen- 
heim  vorbehalten  zu  zeigen,  dass  die  Symptome  von  Seite  der  Hirnnerven- 
functionen  iiu  Bilde  der  infantilen  Diplegien  eine  so  hohe  und  mannigfaltige 
Auspriigung  finden  konnen,  dass  fiir  solche  Palle  der  Name  „Infantiie 
Pseudobulbiirparalyse"  woiil  bereehtigt  erscheint, 

Oppenheim's  erste  Beobachtung  dieser  Art  betraf  einen  21jahrigen 
Mann,  dessen  Leiden  wahrscheinlich  seit  der  Geburt  datirte.  Er  bot  zu- 
nilchst  eine  bilaterale  Athetose,  die,  an  den  Armen  uberhaupt  starker  aus- 
gesproehen,  am  rechten  Arm  und  am  linkeu  Bein  gegen  die  andere  Seite 
iiberwog.  Atrophie  und  Verkurzung  der  rechten  Gliedmassen,  die  rechte 
Hand  stark  gebeugt,  der  rechte  Fuss  in  extremer  Spitzfussstellung,  also 
Combination  der  Athetosis  hilateralis  mit  rechtsseitiger  Hemi- 
plegie.  Ausserdem  zeigte  der  Kranke  sehr  auffallige  bulbare  Symptome. 
Die  Verstandigung  mit  ihm  war  durch  eine  Dysarthrie  von  bulbarera 
Oharakter  erschwert,  er  naselte  und  sprach,  als  ob  er  einen  Knodel  im 
Munde  habe.  Er  schluckte  mit  Schwierigkeiten,  kam  dabei  leieht  in's  Husten, 
Fliissigkeiten  regurgitirten  zum  Theil  durch  die  Nase.  Diesen  Functions- 
storungen  entsprachen  sehr  deutliche  Lahmungserscheinungen  im  Bereiche 
der  Gesichts-  und  der  Eingeweidemuskeln  des  Kopfes.  Er  konnte  weder 
pfeifen  noch  ein  Licht  ausblasen,  der  Augenschluss  v\?ar  kraftlos  und  kormte 
nicht  festgehalten  werden.  Die  Zunge  konnte  er  nur  wenig  vorstrecken 
und  gar  nicht  seitwarts  bewegen.  Das  Kauen  geschah  langsam,  unkraftig, 
unter  schnarchender  Nasenathmung;  beim  Mundolfnen  gerieth  der  Iviefer 
in  Subluxation,  das  Gaumensegel  wurde  fast  gar  nicht  gehoben.  Die 
Athmung  geschah  laut  und  schnell  und  wurde  durch  jede  Korperbewegung 
iibermassig  beschleunigt.  Uebrigens  nirgends  im  Liihmungsgebiete  Atrophie 
Oder  elektrisehe  Entartung. 

Die  Autopsie  dieses  Falles  wies  beiderseits  ausgedehnte  Mikrogyrie 
nach,  ausserdem  in  der  linken  Hemisphiire  einen  porencepbalischen  Defect. 

Der  zweite  Fall  Oppenheim's  (Juli  1895  beobachtet)  zeigte  ein  sehr 
ahnliches  Bild,  durch  eiuige  interessante  Zuge  verstiirkt.  Die  Sljahi'ige, 
seit  friiher  Kindheit  oder  seit  ihrer  Geburt  leidende  Patientin  bot  gleich- 
falls  eine  Combination  von  Starre  und  bilateraler  Athetose,  doch 
mit  geringerer  Ausbildung  des  zweiten  Momentes.  Die  Hiinde  hielten 
Zwangsstellungen  ein,  zeigten  die  Athetose  erst  bei  Lniervationen,  die 
Beine  befanden  sich  in  spastischer  Lahmung  mit  Equinusstellung  der  Fiisse 
und  charakteristischem  Gang.  Die  Bulbarsyniptome  iiusserten  sich  aber 
nicht  nur  durch  Lahmungserscheinungen  der  Hirnnervenmusculatur,  sonderu 
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auch  in  Starre  und  Athetose  an  denselben.  Lippen  und  Kiefer  waren  fiir 
gewohnlich  fest  auf  einander  gepresst,  der  Mund  naeh  rechts  verzogen; 
andauernder  Trismus;  von  Zeit  zu  Zeit  ungewoUte  Bewegungen,  durch 
welche  die  Augenbrauen  eraporgezogen  und  der  Mund  verzerrt  wird.  Die 
Patientin  ist  absolut  sturam  bei  gutem  Gehor  und  Sprachverstiindniss, 
bringt  aber  im  Affect  Laute  zu  Stande.  Die  Geburt  war  bei  dieser  Kranken 
iibrigens  erschwert  gewesen,  sie  entwickelte  sich  langsam,  lernte  erst  mit 
seehs  Jahren  gehen  und  litt  im  neunten  Jahre  an  Krampfanflilien  mit  Bewusst- 
losigkeit,  die  sich  seither  nicht  wiederholt  hatten.  Ueberaus  merkwurdig 
war  es,  dass  diese  Ki-anke  eine  zur  Zeit  lOjahrige  Tochter  besass,  die  ihr 
Leiden  —  bis  auf  geringe  Abweicliungen  photographisch  ahnlich  —  von 
ihr  ererbt  hatte.  Dieses  Kind  konnte  spreehen,  aber  nur  mit  stiirkster 
Dysarthrie. 

Man  darf  wohl  der  Erwartung  Konig's  beipflichten,  dass  eine  minder 
hochgradige  Betheiligung  der  Bulbarnerven  am  Symptomenbild  der  infantilen 
Diplegien  sich  nun  in  sehr  zahlreichen  Fallen  wird  erweisen  lassen,  naeh- 
dem  die  Mittheilungen  Oppenheim's  die  Aufmerksamkeit  auf  den  Gegen- 
stand  gelenkt  haben.  Von  den  Sprechstorungen  der  Diplegien  verdient 
die  oft  sehr  deutlich  ausgepragte  Bradylalie  nochmalige  Hervorhebung, 
weil  sie  wie  der  Nystagmus  ein  differential-diagnostisches  Interesse  erweckt. 
Schwere  Dysarthrie,  krampfhaft  aogestrengtes  Spreehen  unter  tibermassiger 
Action  aller  Gesichts-  und  selbst  der  Korpermuskeln  sieht  man  gelegent- 
lich  auch  bei  hemiplegischer  Kinderlahmung  (einmal  in  Begleituug  einer 
centralen  Facialparese).  Es  fragt  sich  aber,  ob  man  in  solchem  Falle  nicht 
doch  eine  doppelseitige,  an  sonstigen  Symptomen  arme  Hirnaffection  er- 
schliessen  sollte. 

Ueber  die  Haufigkeit  der  Sprachstorung  bei  den  cerebralen  Diplegien 
macht  Ganghofner  folgende  Angaben :  Dnter  44  Fallen,  die  bei  einem 
Alter  iiber  zwei  Jahren  eine  Beurtheilung  des  Sprachvermogens  zuliessen, 
zeigten  26=59%  Storungen  verschiedener  Art;  8  davon  vollstandiges 
Fehlen  der  Sprache.  In  9  Fallen  traf  die  Sprachstorung  mit  Chorea  oder 
Athetose  in  verschiedener  Ausbreitung  zusammen,  was  dem  Autor 
bedeutsara  erschienen  ist. 

d)  Motilitiltsstorung  an  Eumpf  und  Extremitaten. 

Die  Storungen  in  der  Beweglichkeit  des  Eurapfes  und  der  Extremi- 
taten, die  bei  den  Diplegien  beobachtet  werden,  sind  mannigfaltiger  Natur 
und  bei  den  einzelnen  klinischen  Typen  verschiedenartig  entwickelt.  Siei 
sind  zum  Theil  identisch  mit  denen  der  hemiplegischen  Lahmung,  zum 
anderen  Theil  verleihen  sie  dem  Bilde  der  Starre  alle  jene  Eigenthiim- 
lichkeiten,  welche  an  anderer  Stelle  (S.  21)  naeh  Little  besehrieben 


126 


Klinik  der  diplegisehen  Cerebrallahmung. 


worden  sind.  Gewisse  besondere  Zilge,  wie  das  Ergrififensein  des  Rumpfes, 
die  Erscbwerung  der  Kopfhaltniig,  die  Hemmung  aller  statischen  Verrich- 
tungen  iind  des  Ganges  ii.  dgl.  erkliiren  sich  wiederura  befriedigend  aus 
dem  Einflusse,  den  eine  doppelseitige  Hemispbiirenerkrankung  auf  die 
Korperinnervation  ausiiben  muss. 

Das  auffallige  Bild,  welcbes  die  Fiille  von  doppelseitiger  Atbetose 
ergeben,  bat  die  Aufmerksamkeit  einer  grossen  Eeihe  von  Beobacbtern 
auf  sicb  gezogen  und  verscbiedene  Versucbe  veranlasst,  den  erbaltenen 
Eindruck  durcb  niinutiose  Bescbreibung  zu  reproduciren.  Fiir  die  Zwecke 
dieser  Darstelhmg  muss  ein  kurzer  Auszug  aus  der  zusammenfassenden 
Sebilderung  Audry's  (1892)  geniigen: 

Die  Atbetose  setzt  selten  bei  dem  Kranken  mit  einera  Sclilage  ein; 
gewohnbcb  ergreift  sie  zuerst  ein  bestimmtes  Korpergebiet,  von  dem  aus 
sie  oftmals  in  Scbiiben  weiterscbreitet.  Eine  Kranke  von  Blocq  und  Blin 
bekam  Atbetose  des  Unken  Armes  mit  vier  Jabren;  drei  Jahre  spater  be- 
gann  der  recbte  Arm,  mit  16  Jahren  die  Beine  Atbetose  zu  zeigen.  Erst 
mit  30  Jahren  macbte  ein  weiterer  Fortscbritt  des  Leidens  die  Articulation 
unmogbcb.  Es  ist  aucb  beobacbtet  worden,  dass  sicb  eine  Hemiatbetose 
spater  zur  bilateralen  Atbetose  vervoUstandigt  (Sbarkey). 

Am  baufigsten  von  Atbetose  befallen  werden  die  Arme  und  an  diesen 
Handgelenke  und  Finger.  Die  Intensitat  der  Affection  kann  an  beiden 
Seiten  sehr  verscbieden  sein,  die  gleicbzeitig  erfolgenden  Bewegungen  sind 
keineswegs  immer  oder  in  alien  Fallen  symmetriscb.  Flir  alle  Cbaraktere 
der  Atbetosebewegung  gilt  aucb  bei  der  bilateralen  Form  jene  Neigung 
zur  Variation,  die  (S.  85)  fur  die  Hemiatbetose  betont  wurde.  Der  Typus 
der  langsamen  und  unaufhorUcben  Tentakelbewegung,  welcben  Hammond 
als  classiscb  bescbrieb,  wird  keineswegs  in  alien  Fallen  wiedergefunden ; 
es  kommen  alle  Uebergange  nacb  den  S.  84  beschriebenen  Formen  der 
Bewegungsstorung  vor.  Die  Atbetose  kann  verscbwinden,  wenn  der  Kranke 
borizontal  liegt  oder  sicb  psycbiscb  in  Rube  befindet,  und  erst  dann  auf- 
treten,  wenn  er  aufstebt,  gebt,  Bewegungen  intendirt  oder  psycbiscb  erregt 
wird,  welcbe  Bedingungen  eine  vorber  sichtliche  Atbetose  regelmassig 
steigern.  Der  Scblaf  macbt  der  Atbetose  in  den  raeisten  Fallen  ein  Ende, 
docb  aucb  dies  nicbt  ausnahmslos.  In  den  leicbten  Fallen  iiussert  sicb 
die  Atbetose  bloss  in  einigen  unwillkiirlicben  Bewegungen,  welcbe  dem 
gewollten  Impulse  vorb ergeben  und  die  gelegentlicb  zuniicbst  den  gegen- 
siitzlichen  Effect  bervorbringen.  Wo  Rubelosigkeit  vorbanden  ist,  fiibrt 
jeder  Finger  gewobnlicb  seine  Abwecbslung  von  Adduction  und  Abduction, 
Beugung  und  Streckung  unabhangig  von  seinem  Nacbbar  aus.  Es  ist  ganz 
gemein,  dass  dieses  Bewegungsspiel  zeitweise  durcb  flucbtige  Contracturen 
unterbrocben  wird,  welcbe  das  Glied  fur  eine  Weile  in  absonderlieber 
Gestaltung  fixiren  („mobile  spasms").  Wo  Atbetose  der  Hand  oder  des 
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Vorderarraes  vorkommt,  konnen  die  unwillkurliehen  Bewegungen  auch 
einen  grosseren  Umfang  erreichen. 

Die  Geschwindigkeit  der  Athetosebewegungen  variirt  selir  bei  den 
verschiedenen  Fallen  iind  selbst  beira  einzelnen  Falle  rait  dem  Erregungs- 
zustand.  Kurello,  der  sich  die  Miihe  einer  minutiosen  Beobachtung  bei 
einem  mit  Athetose  behafteten  (alteren)  Individuum  gegeben  hat,  notirte 
an  den  einzelnen  Fingern  zwischen  14  und  53  gesonderte  Bewegungen 
in  der  Minute.  Die  Functionsstorung,  welche  man  an  den  Kranken  be- 
obachtet,  schwankt  zwischen  voUiger  Impotenz  und  leiehter  Behinderung, 
indem  die  Unruhe  bei  festgehaltenem  Willensimpuls  nachlassen  und  selbst 
feinere  Arbeiten  ermoglichen  kano.  Das  Halten  schwererer  Gegenstande 
und  das  Manipuliren  mit  solchen  gelingt  den  Kranken  meist  besser,  als 
wenn  es  sich  um  kleine  Lasten  handelt.  Offenbar  ist  die  Functionsauf  hebung 
noch  von  anderen  Factoren  als  von  der  Heftigkeit  der  Athetosebewegungen 
abhaogig. 

In  Folge  der  haufigen  Combination  der  Athetose  mit  spastischer 
Paraplegic  hat  der  Gang  des  Kranken,  wo  er  moglich  ist,  meist  spastischen 
Charakter.  Die  Thiitigkeit  der  Muskeln,  welche  Kopf  und  Eumpf  fixiren, 
kann  gleichfalls  durch  Athetose  gestort  sein.  Einen  bestimmenden  Einfluss 
auf  die  Erscheinung  der  Kranken  tibt  die  Gesichtsathetose,  die  nur  durch 
vereinzelte  tic-ahnliche  Zuckungen  vertreten  sein  kann  oder  aber  in  ruhe- 
loser  Thiitigkeit  der  Gesichtsmuskeln  besteht,  so  dass  ohne  Pause  hiissliche, 
erschreekende  und  groteske  oder  seltsarae,  widerspruchsvoUe  Mienen  das 
Gesicht  verzerren.  Die  Zunge  nimmt  nach  Audry  haufig  an  der  Gesichts- 
athetose Theil. 

Ich  habe  —  hier  wie  an  anderen  Stellen  dieser  Darstellung  —  das 
Thema  der  bilateralen  Athetose  minder  erschopfend  behandelt  als  die  anderen 
Formen  der  diplegischen  Cerebrallahmuug,  well  die  bilaterale  Athetose  nicht 
ausschliesshch  dem  Kindesalter  angehort.  Diese  Affection  umfasst  eine 
grosse  Anzahl  von  Formen,  welche  in  verschiedenen  spateren  Lebens- 
perioden  ihren  Anfang  nehmen,  sonst  aber  keinen  Untersehied  gegen  die 
infantile  Athetose  erkennen  lassen.  Es  ist  misslich,  die  bilaterale  Athetose 
nach  dem  Alter  des  Beginnes  in  zwei  gesonderte  Krankheitsbilder  zu 
zerlegen;  die  Scheidungsgrenze  bliebe  auch  eine  willkiirliche.  Es  ist  indess 
moglich,  dass  selbst  die  sehr  spat  ausbrechenden  Falle  dieses  Leidens 
doch  in  der  Kindheit  praformirt  sind,  so  dass  die  kliuische  Einlieit  ge- 
wahrt  bliebe. 

Besondere  Erwahnung  verdieneu  noch  die  sogenannten  „Zwangs- 
stellungen",  die  den  Diplegien  eigenthiimlich  sind.  Sie  unterscheiden  sich 
von  den  Contracturen  dadurch,  dass  sie  welt  mannigfaltiger  und  nicht  an 
Lahmung  gebundcn  sind.  Contracturstellungen  werden  niemals  spontan 
verandert  uud  stellen  sich,  wenn  sie  iiberwunden  sind,  sofort  wieder  her. 
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ZwangsstellLmgen  schliessen  nicht  aus,  dass  die  Extremitaten,  zuraeist  die 
Arme,  bei  Intention  in  beliebige  andere  Stellungen  gebracht  werden;  sie 
treten  aber  fur  Uingere  oder  kurzere  Zeit  wieder  hervor,  wenn  das  Kind 
nicht  den  Gebraueh  seiner  Extremitaten  beabsichtigt.  Oft  sieht  man  wiihrend 
der  einen  Vorstellung  des  Kindes  durch  eine  halbe  Stunde  eine  bestimmte 
auffallige  Stellung  der  Arme  festgehalten,  die  bei  einer  zweiten  Vorstellung 
sieh  nicht  wieder  zeigt  oder  durch  eine  neue  ersetzt  ist.  Die  Zwangsstellungen 
sind,  wie  erwahnt,  auch  mannigfacher  Art,  wahrend  die  Oontraeturstellungen 
monoton  sind.  Unter  den  Zwangsstellungen  der  Arme  kann  man  eine  als 
besonders  auffallig  hervorheben.  Es  ist  die  ,,Anbetestellung",  bei  der  die 
Vorderarme  senkrecht  erhoben,  die  Handflachen  in  voller  Supination  gegen 
den  Beschauer  des  Hegenden  Kindes  geriehtet  sind;  sie  eriunerl  an  die 
Haltung  des  einen  Extremitatenpaares  bei  der  „Gottesanbeterin",  der  Mantis 
religiosa. 

Die  Zwangsstellungen  der  Beine,  die  man  als  „mobile  spasms"  be- 
zeichnen  kann,  wenn  sie  rasch  mit  einander  abwechseln,  ergeben  ver- 
schiedenartige  Haltungen  der  Ober-  und  Uuterschenkel  und  die  verschieden- 
sten  Formungen  der  Fiisse.  Oft  sieht  man  einen  schweren  Fall  „all  in  a 
heap",  als  ob  die  Extremitaten  zur  grossten  Eaumersparniss  zusammen- 
gelegt  waren,  und  es  scheint,  dass  in  solchen  abnormen  Stellungen  auch 
Oontractur  eintreten  kann. 

Neben  diesen  auffalligen  Haltungen  der  Extremitaten,  die  ohne 
Lahmung  vorkommen,  kann  man  auch  abnorme  Bewegungtsypen  der 
Extremitaten  beobachten,  an  denen  man  oft  ein  solches  Kind  beim  ersten 
AnbHck  erkennt.  Man  mochte  diese  Bewegungen  „perverse"  heissen  und 
sie  der  perversen  Mimik  an  die  Seite  stellen.  Sie  sind  das  Gegentheil 
vom  zweckmassigen  Greifen  und  Betasten,  das  man  am  spielenden  Kinde 
beobachtet.  Die  Abduction  der  Oberarme  ilberwiegt  iiber  deren  Adduction, 
die  Streckung  der  Vorderarme  iiber  deren  Beugung,  und  an  der  Hand  iiber- 
wiegen  Supination  und  Dorsalflexion  tiber  Pronation  und  Beugung.  Sieht 
man  naher  zu,  so  findet  man  freilich,  dass  auch  normale  Saugiinge  solche 
zwecklose  Bewegungstypen  pflegen,  sowie  sie  sich  auch  in  athetoseartiger 
Unruhe  ergehen.  Das  Pathologische  liegt  nur  darin,  dass  bei  den  diplegi- 
sehen Kindern  diese  Bewegungen  sich  in  eine  Zeit  hiniiberretten,  zu 
welcher  sie  bei  normaler  Entwicklung  liingst  durch  unauffallige  und 
normale  ersetzt  sind. 

e)  Atrophic. 

Am  meisten  unter  den  Symptomen,  welch e  Hemiplegien  und  Diplegien 
gemeinsam  sind,  treten  hier  vielleicht  die  trophischen  zuriick.  Es  fehlt 
bei  den  Diplegien  zuniichst  haufig  an  der  Gelegenheit  zur  Vergleichung 
mit  der  gesunden  Korperhalfte,  welch e  eine  einseitige  Atrophie  erkennen 
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liisst.  Andererseits  sind  hier  erhebliche  atrophische  Storungen  wirklich 
selten.  Bei  den  spastischen  Paraplegien  findet  sich  zum  Theil  die  Musculatur 
der  Beine  kUhl  und  mager  im  Vergleich  zur  Musculatur  der  Arme,  und 
ein  Theil  dieser  Formen,  die  paraplegischen  Lahmungen,  zeigen  geradezu 
Atrophie  der  unteren  Estremitaten. 

Bei  einem  anderen  Theile  der  Paraplegien  sind  dagegen  alle  Muskeln, 
aueh  die  der  unteren  Extremitaten,  krilftig  entwickelt,  derb,  und  wo  etwa 
(wie  in  einzelnen  Fallen  beobaehtet)  ein  Wadenmuskel  besonders  durch 
Dicke  und  Derbheit  auffallt,  kann  man  sich  des  Vergleiches  mit  Pseudo- 
hypertrophie  nieht  erwehren.  Bei  den  athetotischen  Formen  der  Diplegien 
findet  sich  gelegentlich,  wie  bei  der  halbseitigen  Athetose,  eine  echte 
Muskelhypertrophie. 

f)  Convulsionen,  Epilepsie,  Idiotie. 

Die  Beziehungen  der  Convulsionen  des  friihen  Kindesalters  und  der 
ihnen  nachfolgenden  Epilepsie  zu  den  diplegischen  Cerebral  lahmungen  sind 
entschieden  minder  innige  als  bei  den  Hemiplegien,  iiberdies  ist  hier  die 
Causalverkntipfung  noch  um  ein  Stiick  minder  durchsichtig  als  dort. 

Freud  halt  es  fiir  zweckmassig,  die  in  den  ersten  Tagen  nach  der 
Geburt  auftretenden  Convulsionen  fur  die  Betrachtung  von  jenen  zu  sondern, 
welche  erst  Monate  spater  kommen.  Er  untersucht  die  Beziehungen  Beider 
zur  Little'schen  Aetiologie  und  macht  die  Angabe,  dass  bei  den  Little- 
schen  Formen  die  friihzeitigen  Convulsionen  haufig  sind,  die  spiitkommen- 
den  aber  selten.  und  dass  die  Epilepsie  gerade  bei  den  Fallen  vermisst 
wird,  die  man  mit  grosster  Sicherheit  als  Little'sche  Krankheit  hinstellen 
darf.  Ferner  ergibt  sich  ihm  aus  der  Analyse  einer  grosseren  Sammlung 
das  Eesultat,  dass  Convulsionen  haufig  mit  Strabismus  zusammentreflfen, 
dass  sie  besonders  bei  jenen  Fallen  vorfallen,  fiir  die  man  eine  Zuriick- 
fiihrung  auf  atiologische  Einfliisse  von  Seiten  der  Mutter  behaupten  mochte, 
und  dass  Convulsionen  wie  Epilepsie  am  ehesten  zum  Bilde  der  spastischen 
Diplegien  gehoren,  jener  schweren  Typen  von  Diplegien,  welche  der  hemi- 
plegischen  Cerebrallahmung  klinisch  wie  atiologisch  am  nachsten  stehen. 
Sowohl  iiber  diese  Angaben  wie  iiber  deren  Deutung  ist  ein  abschliessendes 
Urtheil  einstweilen  noch  unmoglich. 

Das  Wichtigste,  was  sich  allgemein  iiber  das  Verhaltniss  der 
intellectuellen  Schiidigung  zu  den  motorischen  Symptomen  derzeit  sagen  lasst, 
geht  dahin,  die  beiden  Eeihen  von  Erscheinungen  seien  offenbar  unabhangig 
von  einander  und  seien  beigeordnete  Consequenzen  jener  Veranderungen, 
welche  den  Diplegien  zu  Grande  liegen.  Obwohl  die  Idiotie  bei  der 
Beschreibung  der  cerebralen  Diplegien  nicht  bei  Seite  gelassen  werden 
kann,  gibt  es  doch  Tdiotien  ohne  jede  Annaherung  an  das  Bild  der 
Starre  oder  der  doppelseitigen  Liihmung  und  andererseits  hochgradige 
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bilaterale  Bewegungsslorungeri  mit  leidlich  oder  selbst  trefflich  erhaltener 
psychischer  Ttiiitigkeit. 

g)  Vorkommen  und  Verlauf. 

Fiir  die  relative  Hiiufigkeit  der  hemiplegischen  und  diplegischen 
Formen  von  Infantiler  Cerebrallahmung  gibt  Sachs  folgende  kleine  Tabelle: 

Unter  225  von  ihm  und  Peterson  gesammelten  Beobachtungen 
fanden  sich: 

Rechtsseitige  Hemiplegien  81 

Linksseitige  „   75 

Diplegien  39 

Paraplegien  30 

Angaben  iiber  das  Alter  beim  Krankheitsbeginne  entfallen  bei  den 
Diplegien  zufolge  des  Umstandes,  dass  die  Mehrzalil  dieser  Formen  con- 
genitaler  Herkunft  ist  oder  doch  selbst  bei  spaterem  Auftreten  der  ersten 
Krankheitszeichen  auf  pranatal  wirkende  Momente  zurtickgefiihrt  werden 
muss.  Sachs  behauptet  sogar,  was  indess  nicht  strenge  richtig  ist, 
dass  nach  dem  dritten  Lebensjahr  die  Entwicklung  einer  cerebralen. 
Diplegie  nicht  mehr  beobachtet  wird. 

Es  halt  schwer,  iiber  den  Verlauf  der  cerebralen  Diplegien  etwas 
allgemein  Giltiges  zu  sagen.  Einen  gesetzmiissigen  Ablauf  zeigen  eigent- 
lich  nur  die  Formen  der  sogenannten  Little"schen  Krankheit,  die  sich 
auch  hierin  wieder  von  dem  Gewirre  der  anderen  sondern.  Aus  der 
spater  zu  erorternden  pathologischen  Physiologic  der  Little'schen  Krank- 
heit wird  annahernd  verstaudlich  werden,  dass  dieser  Ablauf  in  einer 
langsamen,  oft  nur  partiellen  Regression  der  Erscheinungen  besteht.  Es 
gibt  zwar  anfangs  etwa  Convulsionen,  deutliche  Liihmuug,  oder  Beides 
fallt  auch  weg,  und  die  Erscheinungen  der  Starre  sind  entweder  sofort 
merklich  oder  zeigen  sich  nach  einem  Zeitraum  von  Latenz,  der  mehrere 
Monate  bis  2 — 3  Jahre  umfasst.  Da  ein  Stiick  des  Krankheitsbildes  in 
der  Verspatung  jener  Functionen  besteht,  die,  wie  Sprechen  und  Gehen, 
eine  rege  Grosshirnbetheiligung  erfordern,  so  kaun  man  auch  hier  ein 
Stadium  unterscheiden,  welches  scheinbar  progressiver  Natur  ist,  eigent- 
lieh  aber  der  allmaligen  Ueberwindung  der  Latenzperiode  entspricht.  Dann 
aber  ist  die  Erkrankung  abgeschlossen,  ihre  Symptome  bleiben  stationar 
und  lassen  ein  gewisses  Maass  von  Milderung  erkenneu. 

Dieser  gleichformige  Verlauf  erleidet  eine  Abanderung  bei  den 
choreatischen  Formen  (insoferne  dieselben  auf  Little' sche  Aetologie  zuriick- 
zufuhren  sind).  Hier  kann  es  sich  treflfen,  dass  dem  Stadium  der  Chorea 
ein  sicher  beobachtetes  Stadium  von  Lahmung  vorhergeht,  so  dass  die 
Chorea  als  „Spatchorea"  zu  bezeichnen  ware  (z.  B.  Audry  LXXXIII),  oder 
die  Chorea  tritt  spontan  auf,  nach  dem  Typus  der  halbseitigen  choreatischen 
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Parese  und  danu  nicht  selten  nach  einer  iingewohnlieh  langen  Latenz- 
zeit.  In  Folge  des  letztereii  Umstandes  wird  diese  Chorea  (wie  auch  die 
halbseitige  choreatische  Parese)  zu  einer  Erkrankung  der  spateren  Kinder- 
jahre  und  zeigt  *vora  Moment  ihres  Auftretens  an  eine  Progression,  die 
aber  dann  doeh  nach  kiirzerer  oder  lilngerer  Zeit  bei  einer  gleichmassigen 
latensitat  der  Symptome  Halt  maeht.  Der  Untersehied  des  kUnischen 
Verlaiifes  ist  hier  inuerhalb  der  Formen  der  Little'schen  Krankheit 
derselbe,  wie  wir  ihn  fiir  die  halbseitigen  Lahmungen  gefunden  haben. 

'  Der  Yerlauf  der  extrauterin  erworbenen  Diplegien  zeigt  grossere 
Mannigfaltigkeit.  Es  werden  bier  alle  die  Mogiichkeiten  verwirklicht,  die 
bei  den  hemiplegischen  Formen  zu  besprechen  waren,  und  die  wir  in 
letzter  Lime  auf  Eigenthumlichkeiten  des  Krankheitsprocesses  zuriick- 
ftihren  miissen.  Es  gibt  Fiille,  die  Stillstand,  sowie  andere,  die  neue  An- 
satze  und  Progression  bis  zum  Tode  erkennen  lassen;  Falle,  die  durch. 
das  Hinzutreten  von  Epilepsie  oder  von  fortschreitender  Verblodung  com- 
plicirt  werden.  Unsere  Einzelkenntniss  ist  hier  noch  viel  zu  weit  zuriick- 
geblieben,  als  dass  ims  eine  Prognose  des  Verlaufes  jemals  ermoglicht  ware. 
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IV.  Pathologisclie  Anatomie  und  Kranklieits- 

processe. 

Eine  iibersiclitliche  Zusammenstellung  der  bei  Infantilen  Cerebral- 
lahmungen  erhobenen  anatomischen Befunde  gibt  Sachs  (Treatise etc.  1895) 
in  nachstehender  Tabelle,  welche  aber  gleichzeitig  auf  die  Eintheilung 
der  klinischen  Form  en  Eiicksicht  nimmt  und  dann  als  „  Morbid  lesions^ 
Endveranderungen  und  Initiallasionen  vereinigt: 


Eintheilung 

Pathologisch-anatomischeBefunde 

Mit: 

I.  Intrauterinem  Beginn. 

Hirndefeete  (Porencephalien). 
Entwicklungshemmung  der  Pyramidenbalinen. 
Agenesis  cortica lis (Stornngen  der  Hirnrindenentwiek- 
lung). 

II.  Greburtslahmungen. 

Meningealhamorrhagie,  seltener  intracerebrale  Blutung. 
Endausgiinge :  Meningoencephalitis  chronica,  Skle- 
rose,  Cysten,  partielle  Atrophic. 

III.  E.x;trauterin  erworbene 
Pormen. 

Hamorrliagie  (der  Meningen,  seltener  intracerebral), 

Thrombose  (naeh  syphilitischer  Endarteritis,  aus 

Marasmus),  Embolic. 
Endausgiinge:  Atrophic,  Cysten,  diffuse  und  lobare 

Sklcrose. 
Meningitis  chronica. 
Hydrocephalus  (selten  alleinigc  Ursaehe). 
Primare    Encephalitis,   Polioencephalitis  acuta 

(Str  limp  ell). 

Einer  eingehenden  Darstellung  des  Themas  mochte  ich  zwei  Satze 
vorausschicken :  1.  Dass  hemiplegische  wie  diplegische  Formen  die  nam- 
lichen  anatomischen  Befunde  ergeben,  so  dass  sie  in  Eiicksicht  der  patho- 
logischen  Anatomie  nicht  von  einander  zu  trennen  sind;  2.  dass  man 
von  vorneherein  auf  die  Erwartung  verzichten  muss,  die  Infantile  Cerebral- 
lahmung  werde  sich  durch  ein  topisches  Moment,  durch  die  Localisation 
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der  Erkrankung  charakterisiren  lassen.  Obwohl  ein  solcher  Versuch  in 
einer  interessanten  Episode  der  Geschichte  unserer  Affection  thatsiichlich 
gemacht  wnrde  (Striirapell),  so  haben  doch  seither  die  Sectionsbefunde 
wie  die  Syraptoinatik  der  Palle  liber  jeden  Zweifel  erwiesen,  dass  eine 
bestimmte  Localisation,  wie  sie  einer  Systemerkrankung  zukommt,  von 
den  Lasioneu  der  Infantilen  Cerebrallahmung  nicht  gefordert  werden  darf. 
Die  Lasion  kann  jede  beliebige  Stelle  des  Gehirns  einnehmen ;  motorische 
Symptome  freilicli  kann  sie  nur  erzeugen,  wenn  sie  irgendwo  die  moto- 
rische Babn  scbadigt.  Die  namlichen  Lasionen  aber,.  welche  bei  den 
t3^pischen  Piillen  in  den  motorischen  Hirnregionen  sitzen,  werden  in 
anderen  Fallen  in  stummen  Gebieten  gefunden  und  schaflfen  dann 
Kranklieitsbilder,  denen  das  scheinbar  wesentlichste  Symptom  abgeht  — 
Infantile  Cerebrallahmung  ohne  Lahmung. 

Wie  wir  im  ersten  Abschnitte  gehort  haben,  war  es  Ootard,  der 
im  Jahre  1868  auf  Anregung  und  mit  Unterstiitzung  seines  Meisters 
Charcot  die  pathologischen  Befunde  bei  infantiler  Gehirnatrophie  zu- 
sammenstellte  und  deren  Deutung  unternahm.  Seine  Untersuchungen,  meist 
an  Gehirnen  angestellt,  welche  den  Beginn  der  Erkrankung  eine  lange 
Eeihe  von  Jahi-en,  selbst  mehrere  Jahrzehnte,  ilberlebt  batten,  ergaben 
als  constante  Veranderung  eine  Verkleinerung  einer  Hemisphare,  iiberdies 
Eeste  von  Herderkrankungen,  und  Cotard's  Hauptabsicht  ging  wohl 
dahin  zu  zeigen,  dass  es  sich  in  alien  Fallen  um  pathologische  Processe, 
niemals  um  blosse  Entwicklungshemmung  handle.  Doch  hegntjgt  sich 
Cotard  nicht  mit  diesem  Nachweis,  sondern  sucht  aus  der  vorgefundenen 
Veranderung  den  Eiickschluss  auf  die  initiale  Lasion  des  Falles  zu 
Ziehen. 

Cotard  brachte  seine  pathologischen  Befunde  unter  vier  Kategorien : 
1.  Plaques  jaunes;  2.  Cysten  und  Zelleninfiltration ;  3.  volliger  Schwund 
des  Nervengewebes ;  4.  lobare  Sklerose.  Einige  Palle  musste  er  als  zweifel- 
haft  anschliessen. 

Die  Plaques  jaunes  sind  hier  wie  beim  erwachsenen  Gehirn  der 
Endausgang  von  Erweichungen ;  in  einem  der  Palle  Cotard's  war  auch 
die  Ursaehe  derselben,  die  Obliteration  der  versorgenden  Arterie,  direct 
nachweisbar.  Dieselbe  Ursaehe,  also  Arterienverschluss  in  Folge  von  Em- 
bolie  Oder  Thrombose,  nimmt  Cotard  offenbar  auch  fiir  seine  anderen 
Falle  von  Plaques  jaunes  an. 

Die  Cysten  und  die  Zelleninfiltration  (infiltration  celluleuse)  sind, 
gleichfalls  wie  beim  Erwachsenen,  Endzustande  von  Hamorrhagien  oder 
Erweichungen.  Es  sind  beides  die  Eeste  von  pathologischen  Zustanden 
im  Innern  des  Gehirnes,  wahrend  die  Plaques  jaunes,  wie  bekannt, 
Eindennarben  darstellen.  Einzelne  der  Cysten  mogen  Meningeal-  oder 
richtiger  Subraeningealblutungen  entsprechen. 
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Die  Siibstanzverluste  des  Gehirnes  bringt  Ootard  in- Beziehung  zur 
traumatischen  Encephalitis,  die  er  nach  einzelnen  Bemerkungen  allein 
fiir  eine  edit  entziindliche  Gehirnaffection  hillt. 

Mit  all  diesen  Herdbefunden  gemeinsain  findet  sich  eine  Atrophie 
der  gesammten  Hemisphiire,  die  Cotard  von  der  lobaren  Sklerose  nicht 
zu  trennen  scheint.  Diese  Atrophie  ist  er  geneigt  fUr  einen  secundaren 
Process  zu  halten.  Wenn  bei  noch  so  erheblieher  Atrophie  ein  kleiner 
Herdbefund,  z.  B.  eine  winzige  Oyste,  gefunden  wird,  so  halt  Cotard 
letztere  fiir  die  Ursache  der  ersteren.  Diese  Anschaimng  ist  noch  niemals 
angefochten  worden;  es  ist  vielleicht  an  der  Zeit,  auf  die  gegentheilige 
Moglichkeit  aufraerksam  zu  maclien,  dass  die  Sklerose  eine  der  Herd- 
erkrankung  gleichberechtigte  Yeranderung  sei. 

Die  lobare  Sklerose  kann  namlich  aueh  ohne  jede  Herdveriinderung 
gefunden  werden.  Es  ist  dann  zweifelhaft,  ob  sie  wirklich  primar  auf- 
getreten  oder  ob  der  kleine  Herd,  der  ihr  als  Ausgangspunkt  gedient, 
bereits  unkenntlieh  geworden  ist.  Die  Sklerose  besteht  jedenfalls  in  einer 
Hyperplasie  des  Zwischengewebes  (Cotard  nennt  es  Bindegewebe)  und 
in  einer  Atrophie  der  Nervenelemente.  Wenn  die  Sklerose  primar  auf- 
getreten  ist,  liandelt  es  sich  wahrscheinlich  um  initiale  Hyperplasie  des 
Bindegewebes  mit  consecutiver  Erstickung  der  nervosen  Elemente;  wenn 
die  Sklerose  secundar  ist,  so  ist  wahrscheinlich  die  von  dem  Herde  sich 
ausbreitende  Atrophie  der  nervosen  Elemente  das  Wesentliche,  und  die 
Bindegewebewucherung  ein  secundiires  Phanomen. 

Die  Sklerose  liat  die  Neigung ,  sich  von  der  zuerst  erkrankten 
Stelle  aus  iiber  die  ganze  Hemisphiire  auszubreiten ;  es  gibt  aber  Falie, 
wo  sie  einfach  der  secundaren  Degeneration  gleichzustellen  ist  und  wie 
diese  langs  bestimmter  Bahnen  wandert,  z.  B.  wenn  bei  lobarer  Sklerose 
einer  Hemisphiire  eine  Yerkleinerung  und  Verhartung  der  gekreuzten 
Kleinhirnhemisphare  gefunden  wird. 

Eesumiren  wir  die  pathologischen  Anschauungen,  die  sich  aus 
obiger  Darstellung  Cotard's  ergeben,  so  gelangen  wir  zu  folgenden  Auf- 
schliissen:  Die  pathologischen  Befunde  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung  sind  mannigfaltiger  Natur,  zum  Theil  gleichartig  den 
bei  Erwachsenen  gefundenen  zura  anderen  Theil  dem  Kindes- 
alter  eigenthiimlich  (lobare  Sklerose,  Porencephalie). 

Die  initiale  Lasion  der  cerebralen  Kinderliihmung  besteht 
in  einer  grossen  Keihe  von  Fiillen  in  einer  Gefassstorung: 
Hamorrhagie,  Embolie  oder  Thrombose,  von  derselben  Natur 
und  von  derselben  Wirkung  wie  beim  erwachsenen  Gehirn. 
An  den  so  erzeugten  Herd  kniipft  sich  eine  Atrophie  der  Hemisphiire 
von  grosserer  oder  geringerer  Aiisdehnung,  welche  im  Laufe  der  Zeit 
den  erkrankten  Gehirnen  das  gleiche  Aussehen  verleiht,  und  welche 
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vielleieht  auch  klinisch  fur  die  Gleichartigkeit  des  Yerlaufes  dieser  Falle 
in  Anspruch  genommen  werden  darf. 

In  den  Avbeiten  Cotard's  finden  sich  bereits  die  Ansatze  zu  den 
meisten  Probleraen,  welche  uns  in  der  pathologisehen  Anatomie  der  In- 
fantilen  Cerebrallalimiing  noch  heute  beschaftigten.  Fiigen  wir  noch  hinzu, 
dass  mit  dem  Stadium  der  diplegisehen  Formen  die  Entwicklungshem- 
mimgen  ihren  Platz  unter  den  anatomischen  Befunden  eingenoramen  haben, 
sowie  dass  seit  Striirapell  die  Eolle  entziindlicher  Initialproeesse  in  Dis- 
cission steht. 

Ehe  wir  aber,  den  Spuren  Cotard's  folgend,  unsere  Aufmerksamkeit 
den  Initiallilsionen  der  Infantilen  Cerebrallahraung  zuwenden,  mtissen  wir 
einige  Angaben  iiber  jene  Endverilnderungen  zusammenstellen,  welche 
aiisschliesslich  am  infantilen  Gehirn  zu  Stande  zu  kommen  scheinen. 

1,  Anatomisches  iiber  die  Endveranderungen. 
a)  Die  diffuse,  lobiire  und  partielle,  atrophische  Sklerose. 

Diese  auffallige  anatomische  Veranderung  wird  von  den  Autoren  als 
Yorrecht  des  infantilen  Gehirns  betrachtet,  wenngleich  Beobaclitungen 
wie  die  von  Striimpell  (1879),  Kelp,  Schiile  u.  A.,  darauf  hinweisen, 
dass  wenigstens  im  Groben  iihnliche  Befunde  sicli  auch  bei  Erwachsenen 
ergeben  konnen.  Die  lobiire  Sklerose  befilllt  beide  Hemispharen  dann  meist 
in  ungleichem  Masse,  oder  eine  einzige  in  ihrer  Totalitat,  oder  einzelne 
Lappen  und  Windungsgebiete  einer  Hemisphare  oder  beider.  Eichardiere 
hat  bemerkt,  dass  in  letzterem  Falle  meist  symmetrisehe  Partien  erkranken. 

Die  Veranderungen  der  lobiiren  Sklerose  bestehen  in  Volumsver- 
ringerung  und  Consistenzvermehrung.  Die  Hemisphare  ist  als  Ganzes  oder 
im  betreffenden  Lappen  verkleinert,  von  geringerem  Gewicht,  wie  gleich- 
miissig  geschriimpft,  das  Kleinhirn  kann  unbedeckt  freiliegen.  Die  einzelnen 
Windungen  sind  verschmalert,  verdiinnt,  oft  blattahnlich  oder  messer- 
schneidenartig,  die  Furehen  zwischen  ihnen  und  gegen  die  normalen 
Bezirke  vertieft,  aber  die  Schrumpfung  ist  eine  gleichmassige,  proportional e; 
Form  und  Anordnung  der  Windungen  sind  niemals  gestort.  Die  Oberfliiche 
dieser  verschmiilerten  Eindenziige  kann  glatt  sein  oder  mit  zahlreichen 
seichten  Grtibchen  versehen,  wie  „wurmstichig"  (Pozzi).  Die  Consistenz 
der  kranken  Partien  ist  erhoht,  oft  lederartig  derb;  sie  sind  eigen- 
thtimlich  hart  und  trocken  beim  Anfiihlen.  Die  weisse  Substanz  unter 
ihnen  ist  tiefer  grau  als  normal,  verschmalert  und  gleichfalls  barter.  Die 
Gefasse  in  ihr  sind  eng  und  wenig  zahlreich.  Diese  Veranderungen  sind 
nicht  auf  die  Hemisphare  beschrankt,  sondern  konnen  ebensowohl  im 
Hirnstamm  und  Pons  vorkoramen.  Die  Meningen  sind  fast  niemals  be- 
theiligt,  leieht  abzuziehen,  die  Arachnoidealriiume  iiber  den  geschrumpften 
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Stellen  starker  mit  Serum  erf'tillt,  die  Ventrikel  konnen  erweitert  gefunden 
warden.  Secundiire  Degenerationen  des  Kleinhirns  und  tieferer  Hirntheile 
sind  sehr  hiiufig;  an  Priiparatea  der  infantilen  lobiiren  Sklerose  sind  die 
ersten  werthvollen  Pundo  uber  die  trophisclie  Abhiingigkeit  der  Hirnbezirke 
von  einander  geraacht  worden. 

Histologisch  ist  die  lobare  Sklerose  gekennzeichnet  durch  dififuse 
Wuclierung  der  Neuroglia,  deren  Eleinente  zahlreicher  und  deutlicher 
hervortreten,  wahrend  die  nervosen  Elemente  verschraalert  und  an  Zahl 
verringert  sind,  bei  hochstgradiger  Ausbildung  der  Sklerose  selbst  voUig 
verschwinden.  Die  gewucherten  Elemente  der  Neuroglia  bilden  dann  ein 
melir  oder  minder  weitmaschiges  Netz,  das  selbst  makroskopiseii  als  „etat 
celluleux"  sichtbai*  werden  kann.  Die  Bildung  compacter  Faserbiindel,  welche 
welligem  Bindegewebe  gleichsehen,  und  deren  Eetraetion  soil  die  Ein- 
ziehungen  an  der  Oberflaclie  der  Einde  hervorrufen. 

Besonderes  Gewicht  legen  Jendrassik  und  Marie  auf  die  Ver- 
jinderungen,  die  in  der  Nahe  der  Gefasse  (kleiner  Arterien  und  Vor- 
capiliaren)  zu  constatiren  sind.  Die  Gefasse  selbst  zeigen  verdickte  Wan- 
dungen  mit  deutlieheren  Kernen,  sonst  keine  Veranderung.  Der  perivas- 
culare  Eaum  dagegen  ist  5 — 6mal  gegen  die  Norm  vergrossert  und  von 
einem  weitmaschigen  Netzwerk  eingenommen,  das  sich  einerseits  in  die 
anstossende  Hirnsubstanz  fortsetzt,  andererseits  an  die  Aussenwand  des 
Gefasses  fixirt  erseheint.  Die  Gefasse  sind  geschlangelt,  in  Folge  der 
Schrumpfung  des  Gewebes  zahlreicher  auf  einem  kleinen  Eaume  als  im 
Normalen,  die  nervosen  Elemente  horen,  wie  abgesehnitten,  am  Eande  des 
perivascularen  Herdes  auf,  der  mit  sehr  zahlreiehen  Kornchenzellen  erfiillt 
ist.  Es  ist  abzuwarten,  ob  diese  histologische  Bescbreibung  der  lobaren 
Sklerose  eine  hinreicbende  Sonderung  von  anderen  sklerotischen  Processen 
des  Hirnes  zu  bieten  vermag. 

h)  Die  hypertrophische  (knoUige)  Sklerose. 

Diese  zuerst  und  hauptsachlich  von  Bourne  ville  beschriebene  Ver- 
anderung besteht  in  dem  Befunde  mehrfacher,  deutlich  abgegrenzter,  sehr 
barter  Knoten  in  der  Hirnsubstanz,  welche  an  der  Oberflache  vorspringen, 
in  ihrer  Mitte  meist  eine  Delle  zeigen  und  einen  Umfang  bis  zur  Grosse 
eines  Zweimarkstiickes  erreichen.  Die  Pia  mater  liisst  sich  von  ihnen 
leicht  abziehen.  Diese  Knoten  bestehen  aus  straffem,  faserigem  Gewebe, 
das  diehte  Pilze  bildet,  innerhalb  dessen  die  nervosen  Bestandtheile  fehlen 
Oder  rarelicirt  noch  vorhanden  sind.  Brissaud,  der  dieses  Gewebe  als 
verdichtete  Neuroglia  bezeichnet  (1880),  betont,  dass  die  Intensitat  der 
Veranderung  von  den  oberfliichlichen  Eindenschichten  gegen  die  weisse 
Substanz  bin  abnimmt.  Berdez  betont  die  oberflilchliche  Lage  der  KnoUen, 
deren  nervenarmes  Gewebe  ohne  scharfe  Abgrenzung  in  Gebiete  von 
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mehr  normaler  Zusammensetzung  ubergeht.  Alle  Beschreiber  (ausser 
den  Genannten  noeh  Broussais)  sehen  als  Wesen  der  hypertrophischen 
Sklerose  die  Gliawiicherung-  an,  durch  welche  die  nervosen  Elemente 
erstickt  werden. 

c)  Die  Porencephalia. 

Die  Befunde  von  Tolligem  Veiiust  der  Hirnsubstanz  (Cotard),  fur 
welche  Heschl  1859  denNamen  „Porencephalie"  vorschlug,  haben  seither 
(Kundrat,  Audry,  v.  Kahlden  u.  A.)  so  ausgiebige  Bearbeitung  gefunden, 
dass  sie  heute  das  bestgekannte  Stiick  in  der  pathologischen  Anatomie 
der  Infantilen  Cerebrallahmung  darstellen. 

Heschl  unterschied  drei  Kategorien  von  Porencephalien:  1.  solche, 
bei  denen  das  Gehirn  innerhalb  einer  beschrankten  Stelle  in  ein  Gewebe 
verwandelt  ist,  welches  in  weiten  Maschenraumen  Serum  enthalt;  2.  solche, 
bei  denen  diese  von  Maschen  durchzogene  Hohle  mit  den  Ventrikeln, 
aber  nieht  mit  der  Arachnoidealhohle  communicirt;  endlich  3.  solche,  wo 
eine  Verbindung  sowohl  mit  dem  Ventrikel  als  mit  dem  Subarachnoideal- 
raum  vorliegt.  Er  war  geneigt,  die  Entstehung  dieser  Defecte  von  Ge- 
fasserkrankungen  des  Fotallebens  abzuleiten. 

Kundrat  stellte  (1880)  folgende  vierFormen  von  Porencephalie  auf: 

1.  in  Entwicklung  begriffene, 

2.  ausgebildete, 

3.  mit  Hydrocephalus  verbundene, 

4.  vernarbte  Defecte. 

Er  machte  darauf  aufmerksam,  dass  die  Defecte  meist  an  der  late- 
ralen  convexen  Fliiche  des  Hirns  sitzen,  und  dass  die  Beziehung  des 
Defects  zu  den  umgebenden  Hirnwindungen  bedeutsame  Verschiedenheiten 
erkennen  lasst.  In  einem  Theil  der  Falle  ist  die  Anordnung  der  Win- 
dungen  durch  den  Defect  nicht  gestort;  dieselben  horen  am  Eande  des 
letzeren  wie  abgeschnitten  auf.  In  anderen  Fallen  laufen  die  erhaltenen 
WinduDgen  radiiir  gegen  den  Mittelpunkt  des  Defects  zusammen  und 
senken  sich,  dabei  mehr  oder  minder  steil  abfallend,  so  dass  sie  gewisser- 
massen  die  Wand  der  Grube  bilden.  Dies  letztere  Verhalten  sollte  die 
Porencephalie  als  eine  intrauterin  entstandene  kennzeichnen,  wahrend  der 
erstere  Befund  solchen  Defecten  zukiime,  die  erst  im  Extrauterinleben 
entstanden  waren.  Als  Ursache  der  congenitalen  Porencephalien  bezeichnete 
Kundrat,  wie  bereits  erwahnt,  eine  anamische  Nekrose  der  betreffenden 
Hirnpartien  in  Folge  von  Kreisiaufsstorung  in  einer  grosseren  Arterie,  meist 
der  A.  cerebri  media. 

Von  secundaren  Veriinderungen,  die  neben  der  (einseitigen  oder 
doppelseitigen)  Porencephalie  gefunden  werden,  beschreibt  Kundrat 
Mikrogyrie  und  Erweiterung  der  Seitenventrikel.  Er  kennt  auch  vernarbte 


138 


Pathologiseho  Anatomic  und  Krankheitsprocesse. 


Deleete,  die  sich  durch  das  strahlige  Zusammenlaufen  der  aDgrenzenden 
Windungen  und  ihr  Untertauchen  in  eine  Vertiefung  verrathen. 

Die  PorencGplialien  sind  nach  v.  Kahlden  in  fast  zwei  Drittel  der 
Falle  doppelseitig,  und  zwar,  wie  schon  langst  bemerkt  wurde,  meist 
symnietrisch  localisirt,  wobei  dann  der  Defect  auf  der  einen  Seite  ganz 
iiusgebildet,  auf  der  anderen  nur  angedeutet  sein  kann.  Es  kommt  aueh 
besonders  hiiufig  vor,  dass  die  andere  Hemisphiire  zwar  keinen  Defect 
zeigt,  aber  atypischen  Verlauf  einzelner  oder  vieler  Windungen.  Mikrogyrie 
auf  der  Defectseite  oder  der  entgegengesetzten  ist  gleiehfalls  haufig. 

Nach  derLage  des  Defects  unterscheidet  v.  Kahlden  typische  Fiille, 
das  heisst  solche  von  triehterformiger  Form,  die  nach  aussen  durch  die 
Arachnoidea  abgeschlossen  sind,  und  nach  innen  mit  dera  Ventrikel  com- 
municiren  oder  von  ihm  durch  eine  dunne  Markschicht  getrennt  sind, 
und  bei  denen  der  untere  Theil  der  Centralwindungen  und  der  hintere 
Theil  der  angrenzenden  Stirnwindungen  in  den  Defect  einbezogen  ist, 
haufig  auch  noch  die  Insel.  Die  anderen,  obwohl  sehr  zahh'eich  vorkom- 
menden,  Porencephahen  bezeichnet  er  als,  der  Lage  nach,  atypische. 

Das  Verhalten  der  Hirnhaute  zum  Defect  ist  ein  mannigfaltiges.  In 
einem  genau  untersuchten  Falle  von  Schattenberg  war  der  Defect 
aussen  durch  eine  Membran  abgeschlossen,  die  der  Dura  enge  anlag  und 
stellenweise  mit  ihr  verwachsen  war,  die  aber  aus  zwei  Blattern  bestand, 
von  denen  nur  das  aussere  der  Arachnoidea  angehorte. 

In  einzelnen  Fallen  (Oru veilhier,  Binswanger,  v.  Kahlden) 
war  die  Wand  des  Defects  in  ein  Oonvolut  von  cystischen  Hohlraumen 
umgewandelt,  welche  wahrscheinlich  von  der  Erweiterung  perivascularer 
Eaume  abzuleiten  waren.  In  der  Wand  des  Defects  finden  sich  sonst 
keine  Spuren  narbiger  oder  entziindlicher  Yeriinderung.  Nervenelemente 
in  gerioger  Anzahl  und  unregelmassiger  Anordnung  konnen  in  ihr  vor- 
vorhanden  sein. 

2.  Beziehungen  zwischen  anatomische'n  Befunden  und  Initiallasionen, 

Nachdem  einmal  erkannt  war,  dass  die  Autopsien  der  Infantilen 
Oerebrallahmung  nur  die  Kenntniss  von  Endveriinderungen  vermitteln, 
musste  das  Interesse  fiir  Natur  und  Herkunft  der  initialen  Lasionen 
erwachen,  die  sich  im  klinischen  Bilde  unmittelbaren  Ausdruck  geschaffen 
hatten.  Die  Bedeutung  dieser  Endveriinderungen,  also  der  pathologischen 
Anatomie,  fiir  die  Erkenntniss  der  Affection  wird  offenbar  erhoht,  wenn 
zwischen  den  einzelnen  Befunden  2^ost  mortem  und  den  etwa  versehie- 
denen  Initiallasionen  feste  Beziehungen  bestehen,  so  dass  ein  sicherer 
Schluss  von  dem  einen  auf  die  andere  ermoglicht  wird,  wenn  also  jede 
Endveriinderung  einer  anderen  Initialliision  entspricht.  Indess  werden  nacli- 


Beziehungen  zwisehen  anatomischen  Bcfunden  iind  Initialliisionen.  139 


stehende  Beispiele  beweisen,  dass  eine  solche  Beziehimg  allgemein  nieht 
existirt,  iind  dass  der  namliehe  Befimd  von  ver.schiedenavtigen  Initial- 
lasionen  herriihren  kann,  ebenso  Avie  eine  gewisse  Initiallasion  zu  mehr 
als  einer  Art  von  Endveranderung  fiihren  mag. 

Die  Porencephalie  weist,  wie  oben  erwahnt,  zumeist  auf  Einfliisse 
hin.  welclie  wiihrend  der  Intrauterinperiode  die  Hirnentwicklung  auf- 

0-  ehalten  haben.    Indess  lehrt  ein  Fall  von  Heubner,  dass  diese  Ver- 

iinderung  auch  das  Werk  extrauteriner  Erkrankung  und  durch  Gefass- 

emWie  erzeugt  sein  kann: 

Ein  ^4  Jahre  altes  Kind  wird  nach  einer  leicliten  Bronchitis  plotzlich 
von  Convulsionen  befallen,  die  sich  fiinf  Tage  spater  wiederholen.  Zwei  Tage 
spater  beginnt  eine  schwere  Erkrankung,  die  vier  Wochen  andauert,  mit  hohem 
Fieber,  Convulsionen  und  AUgemeinstorungen.  Das  Kind  erlangt  nie  vrieder  die 
Beweglichkeit  seiner  Glieder,  es  Mlden  sich  doppelseitige  Contracturen  aus,  die 
Sprache  bleibt  auf  den  einen  Vocal  a  beschriinkt,  die  Convulsionen  wiederholen 
sich  als  regelrechte  Epilepsie.  Tod  nach  2^2  Jahren.  Die  Section  ergibt  einen 
grosseren  porencephalischen  Sack  an  Stelle  beider  Centralwindungen  links,  einen 
eben  solchen,  aber  kleineren,  im  rechten  Parietallappen,  je  eine  Cyste  im  Inneren 
der  rechten  und  linken  Hemisphiire  und  einen  Herd  in  der  Briicke,  der  die 
eine  Pyramide  zerstort  hat.  Es  finden  sich  ferner  Endocarditis,  Niereninfarct 
und  ein  canalisirter  Pfropf  in  der  rechten  Art.  foss.  Sylvii.  An  dem  emholischen 
Ursprung  der  Porencephalie  ist  also  nicht  zu  zweifeln. 

In  Betreff  der  lobaren  Sklerose  wurde  oben  auseinandergesetzt,  dass 
diese  Yeranderung  entweder  im  Anschluss  an  eine  beliebige  Herderki-ankung 
Oder  primar  in  den  Hirnbemispharen  auftritt  und  sich  in  der  Eegel  von 
Herden  aus  diffus  verbreitet.  Nun  zeigt  eine  Autopsie  von  Freud  am 
Gehirn  einer  Patientin  der  Iconographie  de  la  Salpetriere,  dass  die  atrophische 
Sklerose  der  Hirnwindungen  sich  ohne  Tendenz  zum  Weiterscbreiten  auf  ein 
bestimmtes  Gebiet  begrenzen  kann,  und  die  Configuration  dieses  Windungs- 
gebietes  macht  es  unzweifelhaft,  dass  die  Sklerose  dieses  Falles  von  dem 
Yersehluss  einer  grossen  Hirnarterie  herriihrte: 

Josefine  Del...  (Observation  III  der  Iconographie),  zur  Zeit  jener  Unter- 
suchung  48  .lahre  alt,  von  gesunden  Eltern,  soU  bis  zum  siebenten  Jahre  gesund 
gewesen  sein.  Damals  erkrankte  sie  an  einem  Grehirnfieber,  in  dessen  Verlauf 
sie  in  ein  warmes  Bad  gesteckt  wurde.  Nachdem  sie  aus  dem  Bade  herauskam, 
wurde  sie  von  Convulsionen  ergriilen  und  bekam  eine  rechtsseitige  Lahmung. 
Bis  dahin  sehr  intelligent,  zeigte  sie  von  dieser  Krankheit  an  einen  grossen 
Nachlass  ihrer  geistigen  Fiihigkeiten.  Wahrend  des  Staatsstreiches  1851  erschrak 
sie  ilber  die  Beschiessung  des  Hauses,  in  dem  sie  wohnte,  und  verfiel  (21  Jahre 
alt  ?)  am  Abende  desselben  Tages  in  einen  epileptischen  Anfall.  Del .  .  .  ,  die  in 
der  Salpetriere  bis  zu  ihrem  Tode  verblieb,  zeigte  eine  classische  rechtsseitige 
Heraiplegie,  die  niemals  iiber  das  Stadium  der  spastischen  Lahmung  hinaus- 
gekommen  war,  leichte  Atrophic  der  rechten  Gesichtshalfte,  bedeutende  der  beiden 
rechten  Extremitiiten,  hinkenden  Gang  und  ungestorte  Sprache.  Ihre  Intelligenz 
war  gering,  ihr  Gediichtniss  unsicher.  Ihro  AnfiiHe  kamen  seit  1862  sehr  selten. 

1 —  3  mal  im  Jahr. 
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Es  fand  sich  bei  der  Autopsie,  nachdem  die  Hirnliaute  iiberall  ohne 
Schwiorig-keiten  entfernt  waren,  eine  Verkleinerung  der  linken  Hemispliare,  an  der 
der  Occipito-Temporallappen  einen  sehr  geringen,  der  Frontallappen  eineu  etwas 
grosseren  Antheil  hatto,  die  aber  hauptsiichlieh  von  der  Affection  des  Mittel- 
lappens  der  Hemispliiirc  liorriilirte.  Letzterer  zeigte  die  exquisiteste,  aber  nacii 
alien  Seiten  bin  scbarf  abschneidende  Sklerose  der  Windungen,  die  jemals 
bei  lobilrer  Sklerose  bescbrieben  "worden  ist.  Es  waren  alle  Windungen  vor- 
handen,  das  Lageverhiiltniss  derselben  zu  einander  ungestort;  sie  waren  aber 
derb,  verscbrumpft,  an  der  Oberfliiehe  kleinhockerig,  meist  nicht  dicker  als 
ein  Messerriicken  oder,  wie  ein  anderer  oft  angewendeter  Vergleich  besagt, 
wie  Papierlamellen.  Der  erste  iiberschauende  Elick  lehrte,  dass  diese  sklero- 
tische  Veriinderung  ausscbliesslich  das  Verbreitungsgebiet  der  Arteria 
cerebri  media,  dieses  aber  in  seiner  ganzen  Ausdehnung  betraf,  so  dass 
das  Praparat  geradezu  die  Verbreitiing  dieser  Arterie  mit  alien  Details 
demonstriren  konnte.  Von  der  Sklerose  betroffen  waren  also  die  beiden  Central- 
windungen  bis  zur  Grrenze  zwisehen  ilirem  mittleren  und  ihrem 
oberen  Drittel,  wo  sich  die  verscbrumpfte  Windung  unvermitteit  an  das 
drei-  bis  viermal  breitere  normale  Windungsstiick  ansetzte  (Gebiet  der  Arteria 
cerebri  ant.),  die  nahezu  frei  liegende  Insel  in  ihrem  ganzen  Umfange,  ein 
bogenformiges  Stiick  des  unteren  Scbeitellappchens,  der  grossere  Theil  der 
ersten  Frontal  windung  nnd  kleine  Bezu'ke  der  zweiten.  Besonders  interessant 
war  es,  zu  sehen,  dass  in  den  sonst  ganz  intacten  Schlafelappen  ein  Streifen 
von  Sklerose  in  der  ersten  Temporalwindung  zu  finden  war,  entspreehend 
der  Verbreitung  des  JRamus  splienoidalis  der  Arteria  cerebri  media. 

Durch  diese  und  andere  Beobaclitungen  wird  also  erwiesen,  dass  der 
Sehluss  von  der  Endveranderung  auf  die  Initiallasion  keine  allgemeine 
Sicherheit  bietet. 

Die  Beziehungen  zwisehen  den  anatomisehen  Befimden  und  den  sie 
verursachenden  Lasionen  sind  vielmehr  verwickelter  Natur.  Wir  miissen 
im  Einzelnen  zusammenstellen,  was  uns  zur  Deutung  der  verschiedenen 
anatomisehen  Befunde  bekannt  geworden  ist. 

a)  Die  Deutung  der  lobaren  Sklerose. 

Da  die  Endveranderung  der  Sklerose  der  Hirnwiudungen  nahezu 
ausschliesslich  der  Pathologie  des  infantilen  Gehirnes  zugehort,  begreift 
es  sich,  welches  Interesse  die  Deutung  dieses  Befundes,  die  sichere 
Zuriickfuhrung  desselben  auf  eine  oder  mehrere  Initiallasionen  erweeken 
muss.  Leider  ist  gerade  hier'  unsere  Kenntniss  am  wenigsten  vor- 
geschritten. 

Seit  Ootard  weiss  man,  dass  die  lobare  Sklerose  neben  groben 
Herdveranderungen  (Oysten,  Plaques  jaunes)  im  infantilen  Gehirn  ge- 
funden  wird.  Es  liegt  darum  nahe,  in  ihr  den  Ausdruck  eines 
secundaren  Degenerationsprocesses  zu  sehen,  welcher  von  einem  einmal 
gesetzten  Herde  aus  sich  iiber  das  anfanglich  intacte  Gebiet  ansbreitet, 
und  dessen  Wesen  in  einer  Erstickung  der  Nervenelemente  durch  die 
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ziir  Wucherung  gereizte  Neuroglia  besteheu  miisste.  Die  zahlreichen 
Befunde  von  lobarer,  partieller  oder  totaler  Sklerose,  bei  denen  eine  solche 
Herdverixnderuug  vermisst  wird,  seheinen  zunachst  die  allgemeine  Ver- 
wendbarkeit  dieser  Auffassung  aufzuheben,  allein  Marie  hat  darauf  auf- 
merksam  geraacht,  dass  selbst  in  diesen  Fallen  sich  eine  Hirnregion  nach- 
weisen  lasst,  in  welcher  die  sklerotische  Veranderung  am  intensivsten  ist, 
und  von  welcher  aus  sie  als  seeundarer  Process  mit  abnehmender  In- 
tensitat  nach  alien  Seiten  bin  verfolgt  werden  kann.  Demnach  ware  die 
lobare  Sklerose  auch  hier  ein  seeundarer  Process,  der  aber  an  einer  Stelle 
primilr  aufgetreten  ist. 

Worin  besteht  nun  das  Wesen  des  Processes  der  lobaren  Sklerose 
dort,  wo  sie  als  Initiallasion  auftritt?  Hieriiber  haben  Jendrassik  und 
Marie,  gestiitzt  auf  ihre  histologisehen  Untersuchungen,  folgende  Ver- 
muthung  ausgesprochen :  Die  ausgiebigsten  und  ersten  histologisehen  Ver- 
anderungen  der  lobaren  Sklerose  finden  sich  in  der  Umgebung  der  kleinen 
arteriellen  Gefasse  (vgl.  S.  136),  so  dass  die  diffuse  Sklerose  gleichsam 
aus  vielen  perivascularen  Herden  zusammenfliesst.  Gelingt  es,  den  Aus- 
gangsbezirk  der  lobaren  Sklerose  zu  erkennen,  so  merkt  man,  dass  der- 
selbe  einem  arteriellen  Verbreitungsbezirk  entspricht  (vgl.  Wuiilamier's 
Fall  XVI).  Es  sei  darum  anzunehmen,  dass  die  lobare  Sklerose  eine 
vasculare  Initiallasion  zur  Grundlage  hat  und  analog  den  anderen  Be- 
funden einer  Oyste,  Porencephalie,  Plaque  jaune  u.  s.  w.,  den  Ausgang 
einer  Gefasserkrankung  darstellt.  Das  Verhaltniss  der  etwa  primaren 
localisirten  Sklerose  zur  secundaren,  iiber  die  ganze  Hemisphare  ablaufenden, 
ist  aber  hiemit  nicht  aufgeklart.  Wie  man  sieht,  wiirde  die  primare  Sklerose 
von  den  kleinen  Gefassen  aus,  die  secundare  nach  der  Gewebscontinuitat 
sich  verbreiten  miissen. 

Es  fragt  sich  auch  noch  immer,  welcher  Art  die  urspriingliche 
vasculare  Lasion  gewesen  sein  mag,  ob  eine  mechanische  (Gefassverschluss 
durch  Embolie?)  oder  ob  etwa,  wie  Marie  andeutet,  Entztindungserreger 
oder  Entztindungsproducte  in  ein  bestimmtes  arterielles  Gebiet  gelangt 
sind,  die  von  dort  aus  eine  chronisch  schadigende  Wirkung  entfalten. 
Beide  Vorstellungen  haben  ihre  Schwierigkeiten. 

Von  anderer  Seite  ist  in  Betracht  zu  ziehen,  dass  die  lobare  Sklerose 
in  einem  Befunde  Freud's  (Delettre,  S.  139)  als  Endausgang  einer  un- 
zweifelhaften  Embolie  der  Arteria  cerebrii  media  zu  erkennen  war  und 
dass  sie  in  diesem  Falle  die  Grenzen  des  Arterienbezirkes  trotz  iiber- 
langen  Bestandes  nicht  tiberschritten  hatte.  Diese  Thatsache  muss  den 
Verdacht  erwecken,  dass  die  lobare  Sklerose  tiberhaupt  nur  als  End- 
veranderung  in  Betracht  kommt,  und  dass  sie  auf  die  Natur  der  Initial- 
lasion kein  Licht  zu  werfen  vermag,  so  dass  ein  „  Process  der  lobaren 
Sklerose"  aus  der  Eeihe  der  gesuchten  initalen  Krankheitsprocesse  der 
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Irifantilen  CerebralUihiiuing  zii  streichen  wiire.  Es  wilren  dann  besondere, 
uns  vollig  unbcikannte  Bedingungen  entweder  in  den  Eigenschaften  der 
beiden  Nervengewebe  des  Kiudes,  oder  in  der  Gefassversorgung  der- 
selben,  welehe  die  Beschrilnkung  dieses  Endausganges  auf  das  kindliche 
Alter  erklaren  miissten. 

Mit  welclien  anderen  Initialliisionen  die  diffuse  lobiire  Sklerose  in 
Beziehung  zii  bringen  ist,  steht  auch  noch  dahin.  v.  Limbeck  mochte 
sie  fiir  den  Erfolg  der  vielbestrittenen  Encephalitis  congenita  halten, 
die  Virchow  (1865)  beschrieb,  Striimpell  sieht  in  ihr  einen  der 
moglichen  Ausgange  seiner  Tolioenceplialitis  acuta  infantum,  obvvohl 
gerade  der  chronisch  fortschreitende  Charakter  des  sklerotischen  Processes 
iibel  zu  der  Forderung  Striim pell's  (1890)  stimmt,  die  Diagnose  der 
Encephalitis  auf  Fiille  mit  acutem  Beginn  uud  naehherigem  Stillstand 
einzuschranken. 

In  mehrfacher  Hinsicht  abweichend  erseheinen  die  Bemerkungen, 
die  Wernicke  (1883)  den  sklerotischen  Processen  gewidmet  hat.  Was 
bisher  als  diffuse  lobare  Sklerose  beschrieben  wurde,  mochte  er  lieber  als 
„umschriebene  Athrophie"  des  Gehirnes  bezeichnen  und  scharf  von 
anderen  sklerotischen  Vorgangen  (der  multiplen  Sklerose,  secundaren  De- 
generation u.  s.  w)  absondern.  Bei  der  diffusen  lobaren  Sklerose,  meint 
er,  habe  man  es  mit  wirklichem  Narbengewebe  zu  thun,  also  mit  den 
Spuren  eines  vollkommen  abgelaufenen  Krankheitsprocesses,  der  entweder 
im  friihen  Kindesalter  oder,  was  haufiger  ist,  schon  im  fotalen  Zustande 
acquirirt  wurde.  Von  den  in  Prage  kommenden  Krankheits vorgangen  habe 
man  nur  sehr  ungeniigende  Kenntniss,  well  die  Sklerose  eigentlich  eine 
Heilung  darstellt,  doeh  sei  so  viel  sicher,  dass  es  sich  immer  urn  Pormen 
der  Gehirnerweichung  handle.  Der  Unterschied  derselben  gegen  die  Er- 
weichungen  Erwachsener  liege  nur  darin,  dass  im  kindlichen  und  fotalen 
Gehirn  ausschliesslich  das  Nervengewebe  der  Nekrose  zum  Opfer  falle, 
wahrend  das  Gliagewebe  erhalten  bleibt  oder  nur  geringfiigige  Schadigung 
erleidet.  Wabrscheinlich  kiimen  hier  Untersehiede  der  Entstehungszeit  in 
Betracht,  etwa  der  Grad  der  Differenzirung,  den  das  Nervengewebe  zur 
Zeit  der  Erkrankung  erreicht  hat.  Die  Hirndefecte  halt  Wernicke  fur 
einen  starkeren  Grad  derselben  Veranderung,  welche  sonst  zur  sklerotischen 
Atrophic  zu  fiihren  pfiegt. 

Diesen  Ausfiihrungen  Wernicke's  tiber  die  diffuse  lobare  Sklerose 
ist  unlangst  War  da  beigetreten  (1895),  der  nur  gegen  die  angebliche 
Betheihgung  der  Meningen  am  fotalen  Krankheitsprocesse  Widerspruch 
erhebt.  Auf  Grund  der  histologischen  Untersuchung  am  Gehirn  einer 
2^/4jahrigen  Idiotin  (Krampfe  ohne  Liihmungeu)  bezeichnet  War  da  als 
das  Wesen  des  sklerotischen  Processes  nicht  etwa  die  Ghawucherung  oder 
Gefiissveriinderungen,  sondern  die  Atrophie  der  uervosen  Elemente,  die 
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von  einer  weit  weniger  intensiven  Atrophie  des  Gliagewebes  begleitet 
wird.  la  intereuiTenter  Weise  konneu  auch  Wucherungsvorgiinge  der  Glia 
seeundar  sieh  einstellen.  Er  entscheidet  sich  fiir  die  Annahine  einer 
Schildigimg,  die  ursprunglich  ausschliesslicli  oder  in  besonders  hohem 
Grade  die  Nervensubstanz  betraf,  die  Neuroglia  mehr  oder  weniger  voll- 
standig  unbetheiligt  liess,  so  dass  aus  der  Storung  des  Wachsthumsgleicli- 
gewichtes  sogar  eine  Hyperplasie  der  Neurolgia  sich  entwickeln  konnte; 
im  weiteren  Verlauf  des  Processes  batten  dann  auch  am  Neurogliageriist 
regressive  Vorgauge  von  grosserem  Umfange  platzgegriffen. 

Eher  im  Sinne  Marie's  lautet  das  Ergebniss  der  bistologisehen 
Untersuchungen  von  Schmaas  an  dem  sklerotischen  Gehirn  des  auf 
S.  95  mitgetheilten  Falles  von  cerebraler  Diplegie.  Schmaus  meiut, 
dass  die  diffuse  Hirnsklerose  eine  chronische  interstitielle  Entzundung 
darsteilt,  bald  mit  vorwiegeuder  Betheiligung  der  Gefasswand,  bald  des 
interstitiellen  Bindegewebes,  mit  Ausgang  in  Narbenbildung.  Die  Be- 
theiligung der  Nervenzellen  sei  eine  secundare ;  dieselben  konnen  sich 
bis  in  ein  sehr  spates  Stadium  erhalten. 

Es  fallt  auf,  wie  weit  Darstellung  und  Auffassuug  der  lobaren 
Sklerose  bei  Wernicke  und  Warda  sich  von  jenen  Marie's  entfernen. 
Bei  Marie  ein  chroniseh-progressiver  Process  mit  Ausgang  von  peri- 
vascularen  Herden  und  wahrscheinlich  entztindlich-infeetioser  Aetiologie; 
bei  Wernicke  ein  abgelaufener  Process,  im  Wesen  Atrophie  des  Nerven- 
gewebes,  Endveriinderung  einer  Erweichung.  Die  Losung  dieses  zu  weit 
gehenden  Widerspruehes  liegt  wohl  darin,  dass  die  Beschreibungen  sich 
nicht  auf  identische  Objecte  beziehen,  sondern  auf  Yerschiedenartiges, 
was  wir  als  diffuse  und  lobare  atrophische  Sklerose  mit  Unrecht  in  eine 
Einheit  fassen. 

Bei  der  Unklarheit  der  Sachlage  erscheint  es  am  werthvollsten,  den 
neuen  Gesichtspunkt  hervorzuheben,  der  die  Darstellung  Wernicke's 
beherrscht.  Die  Besonderheit  der  infantilen  Hirnsklerose  wird  von  ihm 
nicht  auf  eine  Besonderheit  des  Krankheitsprocesses  oder  der  Aetio- 
logie bezogen,  sondern  wird  auf  biologische  Charaktere  der  beiden,  das 
Gehirn  eonstituirenden  Gewebe  wiihrend  der  friihesten  Lebensperiode 
zuriickgefiihrt  und  durch  deren  gegenseitige  Wachsthumsbeeinflussung 
erkliirt. 

Diese  Ideen  tragen  der  Thatsache  Eechnung,  dass  die  atrophische 
Sklerose  (wie  die  Porencephalic)  dem  Kindesalter  nahezu  ausschliesslich 
eigen  ist,  und  scheinen  fruchtbare  Ankniipfungen  naeh  anderen  Seiteu 
hin  zu  ermogUchen.  Man  gewinnt  etwa  eine  Vorstellung,  dass  dieselben 
Krankheitsursachen,  in  ihrer  Wirkung  modificirt,  durch  die  eigenartigen 
Lebenseigensehaften  fotaler  Gewebe  zu  anderen  Endveriinderungeu  als 
beim  Erwachsenen  fiihren  mogen. 
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b)  Deutung  der  porencephalischen  Befunde. 

Die  Frage,  ob  die  porencephalischen  Defecte  als  eindeutiger  Aus- 
driick  einer  bestimmten  Initiallasion  oder  eines  besonderen  Processes  auf- 
gefasst  werden  konnen,  ist  naeh  sichercn  Anhaltspunkten  verneinend  za 
beautworten.  Wahrend  namlich  die  grosse  Mehrzahl  dieser  Falle  von 
congenitalen  Einwirkungen  herzuleiten  ist,  steht  es  doch  schon  seit 
Hesehl  und  Kundrat  fest,  dass  Porencephalien  auch  im  Extrauterinleben 
erworben  werden  konnen  und  dann  Ausgange  versehiedenartiger  Initial- 
lasionen  darstellen.  Bei  den  Fallen  von  Herter,  Bottger,  v.  Monakow 
und  V.  Kahlden  (VII)  ist  Schadeltrauma  als  Ursache  der  Defectbildung 
entweder  sichergestellt  oder  sehr  wahrscheinlich : 

Herter  (1870):  27jahriger  Kaufmann,  als  Kind  von  2  Jahren  iiber- 
fahren  "worden;  Kopfverletzung,  'welche  Trepanation  nothwendig  maehte.  Am 
Kopfe  ein  mit  Haut  bedeckter  Knoehendefect  in  der  Gegend  des  rechten  Scheitel- 
beines.  Schadel  stark  asymmetrisch. 

Autopsie:  Das  Gehirn  im  hinteren  Theil  der  rechten  Hemisphare  ad- 
harent,  die  Dura  ging  continuirlich  in  die  Decke  des  Defectes  iiber,  welche 
sich  von  innen  besehen  als  dicke  sehnige  Membran  mit  netzformigen,  glanzenden 
Ztigen  darstellte.  Pia  in  der  Umgebung  des  Defects  verdickt.  Im  hinteren 
Drittel  der  rechten  Hemisphare  ein  Defect,  der  sich  trichterformig  nach  vorne 
und  innen  zieht  und  mit  dem  Hinterhorn  communicirt.  Dessen  Oberflache  von 
weisser  Substanz  gebildet.  Angrenzeade  Gfyri  ohne  Verhartung. 

Bottger  (1869):  66jahrige  Frau.  Im  17.  Lebensjahre  von  einem  fallenden 
Baumstamm  getroffen,  Fractur  des  Scheitels  und  Stirnbeiaes.  Knoehendefect 
links  von  der  Stirne  zum  Scheitel  laufend.  Yerblodung,  Bpilepsie,  rechtsseitige 
Hemiplegie. 

Autopsie:  Die  linke  Hemisphare  in  einen  schlotternden  Sack  verwandelt, 
die  Innenwand  des  Yentrikels  zeigt  Eeste  alter  Entziindungsvorgange. 

In  einem  Falle  von  v.  Monakow  (1891)  war  der  Defect  so  gelegen, 
dass  man  ihn  mit  der  Druckwirkung  der  bei  der  schweren  Geburt  an- 
gewendeten  Zange  in  Beziehung  bringen  konnte.  Auch  hier  sehr  erheb- 
liche  Asymmetrie  des  Schadels.  An  der  Stelle,  welche  dem  anderen 
Zangenloffel  entsprach,  namlich  an  der  Kleinhirnhemisphare  der  entgegen- 
gesetzten  Seite,  fand  sich  ein  zweiter  porencephalischer  Defect,  der  mit 
dem  Ventrikel  communicirte. 

Auf  den  Druck  der  Zange  bei  der  Extraction  fiihrt  v.  Kahlden  auch 

den  Befund  seines  Falles  VIII  zuruck. 

Sein  Fall  VH  betraf  einen  50jahrigeu  Mann,  der  fiinf  Jahre  vorher  eine 
sehwere  Schadelverletzung  acquirirt  hatte.  Aeusserer  Knoehendefect.  Weite 
Hohlung  im  rechten  Stirnlappen,  die  von  normaler  Hirnsubstanz  begrenzt  wird. 
Bemerkenswerth  und  fiir  die  traumatische  Aetiologie  beweisend  ist,  dass  sich 
ziemlich  genau  an  der  entgegengesetzten  Seite,  am  Hinterhauptlappen,  ein  Be- 
zirk  fand,  in  dessen  Bereich  die  Hirnsubstanz  durch  ein  dllnnes,  membran- 
artiges  Gebilde  ersetzt  war. 
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Einzelne  dieser  Falle  lehren  gleiebzeitig,  dass  die  Entstehung  por- 
eucephalischer  Defeete  nicht  an  das  Kindesalter  gebunden  ist. 

Wenn  das  Trauma  iiu  Stande  ist,  im  Extrauteriflleben  Porencephalie 
zu  erzeugen,  letztere  also  einen  Ausgang  der  Hirnquetschung  mit 
Hiimorrliagie  darstellt,  so  steht  zu  vermuthen,  dass  die  Einwirkung 
traumatischer  Gewalten  auf  den  graviden  Uterus  an  der  Verursachung 
congenitaler  Poreneeplialien  betheiligt  sein  mag.  Fiir  diese  Beziehung 
sprechen  nur  ganz  vereinzelte  Mittheilungen  der  Literatur  (Bourneville 
und  Dausiae). 

Anzuschliessen  ist  hier,  dass  es  einzelnen  Experimentatoren  ge- 
lungen  ist,  Veranderungen,  welch e  der  Porencephalie  sehr  ahnlich  sind, 
durch  Eingriffe  am  Schadel  juDger  Thiere  zu  produciren;  so  Bikeles 
durcli  Ausldffelung  von  Hirnsubstanz,  d'Abundo  durch  ErzeuguDg  von 
Schadelfracturen.  Aus  diesen  Versuchen  darf  nach  v.  Kahlden  ge- 
schlossen  werden,  dass  sich  von  den  weichen  Hirnhiiuten  aus  eine  neue 
Verschlussmembran  fiir  den  Defect  bilden  kann,  dass  der  Hydrops  ventricuU 
secundiir  ist,  und  dass  auch  die  Communication  der  Hohle  mit  dem  Ven- 
trikel  sich  secundar  herstellen  kann. 

Andere  Falle  erworbener  Porencephalie  sind  mit  Sicherheit  auf 
embolischen  Gefassverschluss  zu  beziehen,  so  der  bekannte  Fall  von 
Heubner,  ein  Fall  von  Kreuser  u.  A. 

Kreuser  (1892):  62jahrige  Frau,  vier  Jahre  vorher  Schlaganfall  mit 
linksseitiger  Lahmung  und  psychischer  Schadignng.  Grosser  porencephalischer 
Defect  der  rechten  Hemisphare,  vom  Ventrikel  noch  getrennt  durch  verdickte 
Hirnhaute.  Die  angrenzenden  Windungen  fallen  steil  in  den  Krater  des  Defectes 
ab.  Der  Hinterhauptlappen  lederartig,  derb,  geschrumpft.  In  der  Hnken  Hemi- 
sphare annahernd  symmetrisch  mit  dem  Defect  ein  Erweichuugsherd. 

Wie  begreiflieh,  schliesst  Kreuser  aus  diesem  complicirten  Befund, 
dass  die  Porencephalie  nur  das  Schlussergebniss  einer  ischamischen  Er- 
weichung  darstelle,  wahrend  sklerotische  Schrumpfung  und  Erweichungs- 
herd  anderen  Ausgangen  und  Stufen  desselben  Processes  entsprechen. 

Die  grosse  Mehrzahl  aller  Porencephalien  riihrt  indess  unzweifelhaft 
aus  dem  Fotalleben  her,  und  es  fragt  sich  bei  ihnen  abermals,  welcher 
Initialerkrankung  sie  entstammen.  liieriiber  sind  sehr  verschiedene  Meinungen 
laut  geworden,  so  dass  man  alle  Discussionen  iiber  die  Initiallasionen  der 
erworbenen  Falle  von  Infantiler  Cerebrallahmung  auf  die  Verursachung 
der  congenital  bedingten  iibertragen  findet. 

Heschl  hatte  zuerst  die  Porencephalie  fiir  eine  primiire  Entwick- 
lungsanomalie  erklart;  spiiter  veranlasste  ihn  der  Befund,  dass  er  bei 
einem  Falle  die  Hirnarterien  des  betreffenden  Gebietes  fehlen  sah,  zu  der 
Annahme,  dass  der  Gefassschwund  das  Primiire  und  das  Ausbleiben  der 
Hirnentwicklung  die  Folge  sei.  Konig  suchte  (1886)  diese  Erklarung 
durch  den  Hinweis  auf  die  Symmetric  bilateraler  Defeete  und  auf  die 
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regelmiissige  Localisation  derselbea  im  Gebiet  der  Artcria  fossae  Sylvii  zu 
stutzen  und  dachte  an  hereditare  Lues  als  Ursache  des  fttalen  Arterien- 
versehlusses.  Gegen  diese,  der  embolischen  analoge  Tlieorie  ist  spater 
geltend  gemaeht  worden,  dass  vielfach  gerade  im  Bereiche  des  Defectes 
sehr  zahli'eiclie  und  gut  entwiekelte  Blutgefasse  gefunden  werden. 

Am  meisten  Anhiinger  hat  die  Ansehauung  Kundrat's  gewonnen, 
der  die  Defects  aus  anamischen  Nekrosen  hervorgehen  lasst,  als  deren 
Ursachen  er  a)  allgemeine  Emahriingsstorungen  der  Mutter,  h)  anomale 
Entwicklung  der  Placenta,  c)  krampfhafte  Oontractionen  des  Uterus  und 
dadurch  bedingte  Kreislaufstdrungen  anfuhrt.  Gegen  die  Auffassung  der 
Porencephalien  als  Entwicklungshemmungen  wendet  er  ein,  dass  man  die 
Entstehung  der  Defecte  in  die  Zeit  nach  dem  funften  Fotalmonat  ver- 
legen  miisse,  weil  man  an  den  porencephalischen  Gehirnen  die  Haupt- 
furchen  gut  ausgebildet  finde.  Bei  so  spater  Entstehung  sei  eine  mangel- 
hafte  Anlage  als  Ursache  der  Defectbildung  auszuschliessen.  Die  Bevor- 
zugung  des  Gebietes  der  Arteria  cerebri  media  und  die  Aehnlichkeit  der 
porencephalischen  Defecte  mit  den  Ergebnissen  sonst  bekannter  anamiseher 
Nekrosen  hat  Kundrat  zu  Gunsten  seiner  Erklarung  verwerthet. 

Indess  ist  gegen  Kundrat's  Lehre  eine  Reihe  von  zum  Theile 
schwer  wiegenden  Einwiirfen  vorgebracht  worden  (Schattenberg, 
V,  Kahlden).  Am  triftigsten  erscheint  wohl  die  Bemerkung,  dass  von 
den  ursachlichen  Momenten  der  fotalen  Kreislaufsstorung  nicht  eines  nach- 
gewiesen  ist,  und  dass,  deren  Existenz  selbst  zugegeben,  das  Verstiindniss 
so  schwerer  Polgen  daraus  nicht  erfliessen  wiirde.  Es  sei  ferner  nicht 
einzusehen,  vv^ie  eines  der  drei  Momente  der  Kundrat'schen  Aetiologie 
seine  Wirkung  auf  das  Gebiet  einer  einzigen  Arterie  beschranken  konnte. 

Diese  Autoren  entscheiden  sich  demnach  ftir  die  Auffassung  wenigstens 
der  „typischen"  Porencephalien  als  Entwicklungshemmungen  ohne  vasculare 
Oder  andere  Erkrankung  und  heben  als  unvereinbar  mit  der  Kundrat- 
schen  Theorie  hervor,  dass  neben  dem  Defect  so  hiiufig  Windungs- 
auomahen  auch  der  entgegengesetzten  Seite  und  selbst  Missbildungen 
des  Riickenmarkes  zu  beobachten  sind.  Die  Uebereinstimmung  des  Lieb- 
lingssitzes  der  Porencephalien  mit  dem  Gebiete  der  Artcria  cerebri  media 
betraehtet  v.  Kahlden  als  eine  zufallige,  bestreitet  iibrigens  die  Exactheit 
dieses  Zusammenfallens.  Er  findet  ferner  keine  Schwierigkeit  anzunehmen, 
dass  der  Defect  durch  mangelhafte  Entwicklung  eines  bestimmten  Hirn- 
bezirkes  zur  selben  Zeit  entsteht,  wahrend  benachbarte  Theile  ihre  normale 
Entwicklung  fortsetzen. 

Beyer  bestreitet  energisch,  dass  man  ein  Recht  habe,  in  der  Mehr- 
zahl  der  Befunde  von  Porencephalic  den  Ausdruck  reiner  Entwicklungs- 
hemmungen zu  sehen.  Die  Abwesenheit  histologischer  Veriinderungen, 
welchc  auf  einen  krankhaften  Process  deuten,  sei  nicht  beweisend,  da 
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es  nur  von  der  Lebensdauer  abhange,  wie  vollstandig  die  Eesorption 
solcher  Gewebsveriinderungen  erfolgt  sei.  Die  deutlichen  Spuren  eines 
abgelaufenen  Entzundungs-  oder  Erweichungsprocesses  finde  man  auch 
tliatsiichlieh  in  einer  Eeihe  von  Fallen,  und  zwar  auch.  bei  solchen,  die 
sicher  voi*  der  Geburt  erkrankt  sein  miissen.  Beyer  meint  also,  dass 
congenitale  und  erworbene  Porencephalie  sich  in  ihrer  Herkunft  nur  da- 
durch  unterseheiden ,  dass  die  namlichen  Schadlichkeiten,  bei  der  einen 
wahrend  der  Fotalperiode,  bei  der  auderen  nach  der  Geburt,  eingewirkt 
liaben.  Die  liaufige  Localisation  im  Gebiete  der  A.  fossae  Sylvii  sei 
nicht  zuMlig,  wie  Kahlden  meint,  sondern  deute  auf  fdtale  Embolic. 
Eine  andere  Localisation  auf  der  Hohe  der  Oonvexitat  riihre  von  der  Ein- 
wirkung  der  Meningealhamorrhagien  her.  Im  Uebrigen  sei  die  Vertheilung 
der  porencephalisehen  Defecte  eine  ganz  unregelmassige. 

Wie  zu  erwarten  stand,  hat  es  auch  an  Versuchen  nicht  gefehlt, 
die  Porencephalie  als  Ausgang  entziindlicher  Processe  hinzustellen,  ent- 
weder  in  der  Weise,  dass  eine  fotale  Entziindung  zur  Entwicklungshemmung 
gefiihrt  (Schultze),  oder  anders,  dass  eine  Entziindung  in  utero  oder 
spaterhin  den  Untergang  der  bereits  gebildeten  Hirnpartien  verschuldet 
hat  (Ho sei).  Diese  Anschauungen  stiitzen  sich  auf  vereinzelte  histolo- 
gische  Befunde,  ahnlich  wie  der  Befund  von  Pigment  in  den  Wandungen 
des  Defectes  Sperling  auf  einen  hamorrhagischen  Process  als  Initial- 
lasion  seines  Falles  schliessen  machte.  Strtimpell  hat  auch  die  Por- 
encephalie unter  den  Ausgangen  seiner  Encephalitis  acuta  infantum  mit 
aufgezahlt. 

Fasst  man  die  vorstehenden  Erorterungen  zusammen,  so  kann  man 
etwa  sagen,  dass  die  Porencephalie  nicht  als  Ausdruck  einer  einzigen 
Initionallasion  gefasst  werden  darf,  dass  sie  als  Endveranderung  trauma- 
tischer,  vascularer,  vielleicht  auch  entzundlicher  Processe  gefunden  wird, 
dass  sie  aber  zu  allermeist  auf  Verursachung  im  Fotalleben  zu  beziehen 
ist,  wo  dann  die  Natur  der  sie  verursachenden  Processe  ahnlicher  Un- 
sicherheit  unterliegt,  wie  sie  fiir  die  Initiallasionen  der  extrauterinen 
Periode  besteht.  In  welchem  Antheil  primiire  Entwicklungshemmung, 
traumatische,  vasculare  und  entziindliche  Affectionen  sich  in  die  Aetiologie 
der  fotal  entstandenen  Porencephalien  theilen,  ist  derzeit  noch  unbekannt. 

c)  Entwicklungshemmungen. 

An  den  Befunden,  die  man  als  Entwicklungshemmungen  des 
Gehirnes  beschreibt,  haftet  noch  immer,  wie  zu  Zeiten  Ootard's,  der 
Zweifel,  ob  jeder  einzelne  davon  als  Folge  einer  Erkrankung  des  Fotal- 
lebens  oder  einer  mangelhaften  Anlage  aufzufassen  ist.  Mit  ahderen 
Worten,  ob  dort,  wo  man  einen  Defect  oder  eine  Unregelmitssigkeit  findet, 
eine  Anlage  unterblieben  ist  oder  ein  bereits  angelegter  Hirntheil  wieder 

10* 


148 


Pathologischc  Anatomie  und  Krankheitsproeesse. 


zerstort  wurde,  und  filr  welche  Endveriinderung  die  eine  oder  die  andere 
Aetiologie  Geltung  haben  soil.  Praktische  Gesichtspunkte  rechtfertigen  die 
Zusaramenfassung  der  Endveriinderungen  aus  beiden  Quellen,  die  ubrigens, 
weil  von  geringem  klinisehen  Interesse,  hier  nur  kurz  erwahnt  werdeu 
sollen. 

Zu  den  Entwicklungshemniungen  iin  obigen  weiteren  Sinne  muss 
man  eigentlich  alle  Falle  von  Porencephalie  rechnen,  die  nicht  nach- 
weisbar  dureh  extrauterine  Erkrankung  oder  Trauma  erworben  worden 
sind.  Als  Porencephalie  beschreibt  man  noch  Falle,  in  denen  eine  ganze 
Hemisphiire  oder  der  grossere  Antheil  beider  Hemispharen  fehlt  oder 
durch  einen  hautigen  Sack  ersetzt  ist  (Schultze,  Peterson  bei  Sachs, 
Kundrat,  Audry).  Kleinheit  des  Schadels  (Mikrocephalie)  begleitet 
haufig  diese  Falle  verkiimmerter  Hirnausbildung. 

Die  Beziehungen  dieser  MikrocephaUe  zur  Gehirnverkiimmerung  sind 
bekanntlich  zu  verschiedenen  Zeiten  verschieden  gedeutet  worden.  Eine 
fruhere  grob-mechanische  Auffassung  hat  in  der  Heramung  des  Schadel- 
wachsthums  durch  vorzeitige  Nahtverwachsung  das  Priraare  erbUckt  und 
angenommen,  dass  das  Gehirn  secundar  dabei  leide,  indem  sich  die  starre 
Schadelkapsel  seinem  Wachsthum  entgegensetze.  Das  therapeutische  Ver- 
fahren  Lannelongue's,  die  Craniektomie  bei  Mikrocephalie,  geht  noch 
von  einer  derartigen  Voraussetzung  aus.  Diese  ist  aber  unhaltbar  geworden, 
seitdem  die  Beobachtung  gezeigt  hat,  dass  Mikrocephalie  selbst  bei  intacten 
Schadelnahten  vorkommen  kann,  und  dass  die  Art  der  Veranderungen  an 
mikrocephalen  Gehirnen  auf  selbststandige  Affection  des  Schadelinhaltes 
hinweist.  Man  betrachtet  nun  die  Entwicklungsstorung  des  Gehirnes  als 
das  Primiire,  wovon  die  knocherne  Kapsel  secundar  betroffen  vrird  in 
Folge  der  zwischen  beiden  bestehenden  Wachsthumsrelationen,  oder  man 
ftihrt,  wie  Klebs  (1876),  beiderlei  Storungen  auf  eine  gemeinschaftliche 
Ursache,  eine  primare  Aplasie  oder  Erkrankung  der  arteriellen  Kopfgefasse, 
zuriick.  Auch  ist  man  davon  abgekommen,  in  der  Mikrocephalie  den 
Ausdruck  einer  blossen  Agenesie,  eines  Stillstandes  in  der  Entwieklung 
zu  sehen,  seitdem  Stark  (Zeitschr.  fur  Psych.,  Bd.  XXXII)  bei  einem 
genau  untersuchten  Falle  im  ganzen  Centralnervensystem  deutliche  Eesi- 
duen  fotaler  entzundlicher  Vorgange  naehgewiesen  hat. 

So  haufig  librigens  hohere  oder  geriugere  Grade  von  Mikrocephalie 
die  Hirnmissbildungen  begleiten,  die  sich  bei  congeuitaler  lufantiler 
Cerebrallahmung  vorfinden,  so  ware  es  doch  unrichtig  zu  glauben,  dass 
spastische  Symptome  regelmassig  zum  klinisehen  Ausdruck  der  Mikro- 
cephalie gehoren. 

Auch  minder  umfangreiche  Defectbildungen  aussern  sehr  oft  einen 
auffalligen  Einfluss  auf  die  Entwieklung  der  erhaltenen  Hirntheile,  welcher 
auf  mehrfachen  Wegen  zu  Stande  kommt. 
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Neben  dem  Hirndefect  findet  sich  hiiufig  Mikrogyrie,  Ersatz  der 
normalen  WinduDgsziige  durcli  unregelmassig  angeordnete,  schmale  und 
gehaufte  Windungen,  welche  der  Hirnoberfliiclie  eiii  gekraustes  Ansehen 
geben.  Mikrogyrie  kann  auch  ohne  Hirndefect  in  grosserer  oder  geringerer 
Aiisdehnung  vorkommen,  ebenso  Atypie  des  Windungsverlaufes  mit  Er- 
haltung  fotaler  Oharaktere  desselben. 

Sachs  hat  als  Agenesis  corticalis  Falle  beschrieben,  die  bei  schweren 
klinischenSymptomen  anatomisch  nurdurchUnregelmassigkeitderWindungen 
imd  Veriinderungen  im  histologischen  Bau  derHirnrinde  ausgezeichnet  sind. 

Der  friihzeitige  Untergang  eines  gewissen  Hirnbezirkes  kann  zur 
Folge  haben,  dass  die  dem  Zerfall  entgangenen  Nachbartheile  in  atypischer 
Weise  weiterwachsen,  so  dass  hieraus  Verschiebungen,  Abanderungen  in 
ihrer  Form  und  gegenseitigen  Anordnung  entstehen.  Per  Einfluss  der 
Defectbildung  auf  entferntere  Hirngebiete  kann  sich  darin  zeigen,  dass 
diese  verkiimmern,  eigentlich  richtiger  in  der  Entwicklung  reJativ  zuriick- 
bleiben,  dass  sie  der  seeundaren  Degeneration  verfallen,  oder  dass  Faser- 
biindel  und  Bahnen  in  ihnen  tiberhaupt  nicht  zur  Ausbildung  gelangen 
(Aplasie).  Bedingung  fiir  diese  Beeinflussung  ist  anatomischer  Zusammen- 
hang  (durch  Faserbahnen)  zwischen  den  betreflfenden  Gebieten.  Das 
Studium  dieser  Abhiiogigkeiten  hat  grosses  Interesse  erweckt,  weil  es 
die  werthvollsten  Einblicke  in  die  Architektur  des  Gehirnes  gestattet.  Es 
sei  hiefiir  auf  die  Arbeiten  von  Anton,  Mierzejewsky,  v.  Monakow 
u.  A.  verwiesen,  da  einer  vorwiegend  klinisehen  Darstellung  der  Infantilen 
Cerebrallahmung  tieferes  Eingehen  hier  nicht  ziemt. 

Nur  die  wichtigsten  Verhaltnisse  sollen  erwahnt  werden.  Dazu 
gehort  die  trophisehe  Abhangigkeit  des  Thalamus  opticus  von  der  gleich- 
seitigen  Grosshirnhemisphare  und  jeder  Kleinhirnhalfte  von  der  gekreuzten, 
was  schon  Turner  bekannt  war.  Falle,  in  denen  die  der  defecten  Hemi- 
sphare  gleichseitige  Kleinhirnhemisphare  verkiimmert  war,  lassen  sich  nach 
Marie  anders  erklaren  und  auf  einseitige  congenitale  Arterienenge  zuriick- 
fiihren  (Fall  von  Muhr).  Unter  den  seeundaren  Degenerationen  und 
Aplasien  hat  die  der  Pyramidenbahn  die  grosste  Bedeutung,  weil  die  Er- 
klarung  der  spastischen  Symptome  bei  den  congenitalen  Cerebrallahmungen 
auf  sie  gestiitzt  wird  (vgl.  unten  Abschnitt  VI).  Man  unterscheidet  die 
Aplasie  der  Pyramidenbahn  von  ihrer  Degeneration  daran,  dass  bei  ersterer 
das  sklerotisehe  Gewebe  im  entsprechenden  Feld  des  Etickenmarksquer- 
schnittes  vermisst  wird,  das  ganze  Feld  entweder  fehlt  oder  durch  nach- 
drangende  andere  Bahnen  ausgefullt  erscheint. 

cl)  Hydrocephalus  chronicus. 

Unter  den  pathologischen  Befunden  am  2i[ervensystem  der  Kinder 
musste  die  Hydroeephalie  friihzeitig  Aufmerksamkeit  erwecken,  weil  sie 
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sich  haufig'  in  auffillligen  Veriinderungen  der  Schiidelform  und  des  Schadel- 
iimfang-es  ausdruckt.  Die  Bedeutung,  welclie  ihr  die  Pathologen  anfangs 
einriiumten,  schwand  Maeder,  als  man  erkannte,  dass  sie  ein  anatomisclies 
Nebensymptom  darstellt,  welches  bei  den  verschiedenartigsten  krankhaften 
Vorgiingen  zu  Stande  kommen  kann  und  wahrscheinlich  jeder  directen 
Beziebung  zur  Klinik  entbehrt.  Diese  Ansicht  liegt  der  Aeusserung  von 
Sachs  zu  Grunde,  dass  ein  Hydrocephalus  wohl  selten  allein  als  Ursache 
einer  Infantilen  Cerebrallahmung  in  Betracht  komme. 

Ganghofner  hat  neuerlieh,  1894,  versucht,  den  chronischen  Hydro- 
cephalus zur  Bedeutung  fiir  die  "Verursachung  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung zu  bringen,  indem  er  sich  auf  drei  Autopsien  beruft,  in  denen 
eine  wahrend  des  Lebens  nicht  erkennbare  Hydrocephalic  den  einzigen 
pathologischen  Befund  darzustellen  schien. 

Sein  erster  Pall  betrifft  ein  4V2jahriges  Xind  mit  schwerer  allgemeiner 
Starre  (ohne  Aetiologie),  Strabismus,  Nystagmus  und  sehlechter  Sprach- 
entwicldung.  Die  Autopsie  ergab  einen  chronischen  Hydrocej^halus  internus 
mittleren  Grades,  das  Gfehirn  maki'oskopisch  normal,  im  Eiickenmark  aueh 
mikroskopiscli  keine  pathologischen  Yeranderungen. 

Der  zweite  Fall,  ein  17  Monate  alter  Knabe,  theilnahmslos,  geistig 
zuriickgeblieben,  alle  vier  Extremitaten  in  Contracturstellungen,  zeigte  bei  der 
Section  eine  hochgradige  Hydrocephalic.  Statt  der  Gfrosshirnhemispharen  fanden 
sich  zwei  mit  klarer  Fliissigkeit  gefiillte  Cysten,  deren  Wan  dung  die  stark 
reducirte  Hirnsubstanz  bildete.  Pyramidenbahnen  im  Eiickenmark  reducirt  und 
sklerotisch. 

Der  dritte  Fall,  der  eines  lljahrigen  Madchens,  wird  von  Ganghofner 
als  bilaterale  spastische  Lahmung  bezeichnet,  vrahrend  er  das  typische  Bild 
einer  allgemeinen  Starre  bietet.  Die  von  Chiari  vorgeuommene  Section  ergab 
nur  leichten  Hydrocephalus  internus  mit  Verdickung  des  Ventrikelependyms, 
Yerkiimmerung  des  linken  Tractus  olfactorius  im  Gehirn;  im  Eiickenmark 
Erweiterung  des  Centralcanales  bis  in's  Sacralmark  und  dabei  Verdichtung  der 
Substantia  gelat.  centralis. 

Diese  in  mancher  Beziehung  werthvoUen  Beobachtungen  sind  indess 
offenbar  unzulanglich  fiir  den  Zweck,  den  der  Autor  im  Auge  hat,  die 
pathologisehe  Bedeutung  des  Hydrocephahis  internus  zu  erweisen.  Die 
Thatsache,  dass  so  haufig  weit  hohere  Grade  dieses  Zustandes  keine 
Symptome  machen,  ist  unvertraglich  damit,  abgesehen  davon,  dass  fiir 
die  symptomatische  Bethiitigung  des  Hydrocephalus  jedes  Verstiindniss 
fehlt.  Man  kann  also  nur  annehmen,  dass  in  den  Fallen  Ganghofner's 
der  vorgefundene  Hydrocephalus  als  Eesiduum  einer  St(3rung  zu  deuten 
ist,  vrelche  im  Fotalleben  platzgegriffen  und  Structur  und  Function  des 
Organes  bleibend  geschadigt  hat.  Die  Unterlassung  der  mikroskopischen 
Untersuchimg  in  zwei  Fallen  Ganghofner's  macht  dieser  Verrauthung 
Eaum,  und  der  Erfolg  der  nachtraglich  vorgenommenen  Untersuchung  in 
einem  Falle  (Beobachtung  H)  erhebt  sie  zur  Gewissheit.  Es  stellte  sich 
heraus,  dass  ausser  dem  hier  sehr  betriichtlichen  Hydrocephalus  internus 
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eine  ausserordentliche  Eediiction  der  Hirnrinde  vorlag.  Nur  an  den  Spitzen- 
theilen  der  LoU  temporales  und  in  den  orbitalen  Antheilen  der  Lohi 
frontales  waren  Rinde  und  Mark  als  eine  IV3  cm  dicke  Schicht  zu  er- 
kennen,  und  iiier  zeigte  die  Einde  auch  typische  Schichtung.  Sonst  fand 
sich  zwischen  dem  Ependym  der  ausgedehnten  Ventrikel  und  den 
Meningen  eine  nur  IV3 — 2  mm  dicke,  vielfach  bis  hanfkorngrosse 
Knotchen  formirende  Lage  von  Hirusubstanz.  Es  ist  wohl  unrecht,  an 
einem  Falle,  der  solcbe  gewebliche  Veriinderungen  zeigt,  die  Wasser- 
ahsanunlung  in  den  Ventrikeln  als  wesentlich  hervorzuheben.  Gang- 
hofner  gerath  selbst  auf  den  Weg  zur  rich ti gen  Deutung,  wenn  er  seine 
Fiille  den  corticalen  Agenesien  vergleicht. 

e)  Meningoencephalitis,  Meningitis  chronica. 

In  der  ilbergrossen  Mebrheit  der  anatomischen  Befunde  bei  In- 
fantiler  Oerebrallahmung  erweisen  sich  die  Hirnhaute,  zumal  die  Fia 
mater,  als  unbetheiligt.  Sachs  fiihrt  zwar  chronische  Meningitis  als  einen 
Ausgang  der  Meningealhamorrhagie  bei  GeburtslahmuDgen  an,  steht 
aber  mit  dieser  Auslegung  unter  den  neueren  Beobachtern  vereinsamt. 
Die  Sectionsbefunde  von  Geburtslahm  ungen  (siehe  diese)  sprechen  nicht 
dafiir,  dass  die  Oberflachenblutung  bei  asphyktiseher  Geburt  einen  chronisch- 
entziindlichen  Process  zwischen  Hirnhaut  und  Hirnoberflache  anregt.  Sachs 
versucht  auch  Falle  mit  meningealen  Veranderungen  zu  wiirdigen,  die 
sich  von  einer  in  friiher  Kindheit  iiberstandenen  Convexitatsmeningitis 
Oder  Oerebrospinalmeningitis  herleiten,  und  deren  Diagnose  nach  diesem  Autor 
gelegentlich  durch  die  Begleitsymptome  von  Seiten  mitergriflfener  Hirn- 
nerven  moglich  wird.  Es  ist  wohl  richtiger,  solche  Fiille,  wenn  man  sie 
diagnostisch  erkannt  hat,  nicht  zur  Inf  antilen  Cerebrallahmung  zu  stellen. 

Als  Meningoencephalitis  chronica  fuhrt  Marie  unter  den  patho- 
logischen  Befunden  der  Infantilen  Cerebrallahmung  einen  Zustand  an, 
welcher  durch  feste  AdhiLrenz  zwischen  Pia  und  grauer  Einde  gekennzeichnet 
ist,  so  dass  beim  Enthauten  des  Gehirnes  die  graue  Substanz  sich  mit 
der  Pia  ablost  und  ein  Windungsskelet  der  weissen  Substanz  blosslegt, 
das  sich  indurirt  anfiihlt.  Diese  VeranderuDg  wird  haufiger  doppelseitig 
als  einseitig  gefunden;  sie  ist  in  mehreren  Sectionen  von  Bourneville 
und  seinen  Schtilern  nachgewiesen  worden.  Marie  meint,  dass  sie  das 
Bild  der  Cerebrallahmung  „gleichsam  nur  zufalliger  Weise"  producire,  und 
dass  ihr  symptomatischer  Ausdruck  sich  in  ganz  besonderen  Charakteren 
aussere. 

3,  Die  Initiallasionen  und  Processe. 

Es  fragt  sich  nun,  welche  anderen  Wege  zur  Ivenntniss  der  iuitialen 
Liisionen  oifen  stehen.  Wie  begreiflich,  lassen  sich  fiir  diesen  Zweck 
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ausserdem  die  Analogie  mil  den  Verhiiltnissen  beim  Erwaehsenen,  die 
anatornischen  Nebenbefunde  und  die  klinischen  Charaktere  des  Falles 
vorwertlien;  in  geeigneten  Fiillen  kann  man  etwa  die  Art  der  Initiallasion 
direct  aus  dem  Endbefund  erschiiessen.  Man  geiangt  auf  solche  Weise 
dazu,  die  Initiallilsionen  der  Infantilen  Cerebrallahmung  nach  ihrer  Art  zu 
classificiren  als  1.  traumatische,  2.  vasculare,  3.  entziindliche,  denen  man 
die  nach  einem  anderen  Gesiehtspunkt  zusammengefassten  congenitalen 
Entwicklungshemmungen  anzureihen  hatte. 

a)  Die  traumatischen  Initiallasionen. 

Durch  die  Anamnese  und  die  Natur  der  wirksamen  Aetiologie 
sichergestelit,  haben  diese  Lasionen,  bei  denen  das  Gehirn  durch  Blutung 
und  Quetschung  geschadigt  wird,  am  wenigsten  Anlass  zur  Discussion 
geboten.  Der  gerade  nur  hier  gesicherte  Ausschluss  von  pranatalen  atio- 
logischen  Momenten  wiirde  eine  Saramluug  von  Fallen  solcher  Art  sehr 
dazu  eignen,  um  manche  Fragen  der  Symptomatik  (Beziehungen  einzelner 
Symptome  zu  einzelnen  atiologischen  Momenten)  der  Entscheidung  naher 
zu  bringen.  Bemerkenswerth  ware  noch,  dass  nach  einzelnen  sicheren 
Beispielen  (Ootard)  Trauma  auf  den  gravlden  Uterus  eine  Hemiplegie 
von  gemeiner  spastischer  Form  erzeugen  kann. 

Mit  Sicherheit  als  traumatische  Meningealblutung  scheint  die  Initial- 
lasion bei  jenen  diplegischen  Fallen  erkannt,  welche  das  typische  Bild 
der  Little 'schen  Krankheit  ergeben. 

Wie  bereits  mehrmals  erwahnt,  war  es  Little,  der  in  den  Verhalt- 
nissen  einer  erschwerten  Geburt  atiologische  Momente  fiir  verschiedene 
Pormen  der  cerebralen  Kinderlahmung  aufgefunden  hat.  In  seiner  ersten 
Erwahnung  dieser  Verhaltnisse,  in  dem  von  uns  nicht  gelesenen  Buche 
iiber  die  Entstehung  der  Missbildungen,  beschuldigt  er  die  rein  mechani- 
schen  Momente  der  Schadelcompression  u.  dgl,  in  seiner  zweiten 
Arbeit  stellt  er  den  Einfluss  der  Asphyxie  in  den  Vordergrund.  Die  Folge 
der  letzteren  seien  intensive  venose  Congestion  und  capillare  Hamorrhagien 
sowie  Blutungen  aus  den  Meningealgefassen.  Sarah  Mac  Nutt  war  1885 
in  der  Lage,  das  Beweisverfahren  zu  vervollstandigen.  Sie  beobachtete 
ein  2V2jahriges  Kind,  welches  als  Fusslage  unter  sehr  sehwierigen  Ver- 
hiiltnissen geboren  war  und  die  ersten  neun  Lebenstage  fortgesetzt  Con- 
vulsionen  gezeigt  hatte.  Dieses  Kind  hatte  bis  zu  seinem  Ende  eine 
doppelseitige  spastische  Lahmung.  Bei  der  Section  faud  sich  auf  beiden 
Seiten  hochgradige  Schrumpfung  der  beiden  Centralwindungen,  des  Para- 
centrallappens  und  der  angrenzenden  Windungsbezirke,  Lasionen,  die  wir 
der  Sclerose  lobaire  anreihen  miissten.  Indem  Mac  Nutt  sich  nun  auf 
mehrere  andere  Falle  bezieht,  die  sie  in  dem  Am.  Journ.  Obstets. 
Janner  1885  mitgetheilt  hatte,  in  denen  sie  bei  Steissgeburt  und  con- 
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genitaler  Lahmung  die  Initiallasion  als  Meningealbliitimg  laald  nach  der 
Geburt  nachweisen  konnte,  erschien  der  Schluss  gerechtfertigt,  dass  auch 
die  Initiallasion  ilires  ersten  Falles  in  einer  solchen  bestanden,  sowie  dass 
die  beiden  anderen  Kinder  bei  langerer  Lebensdauer  eine  Sklerose  und 
Atrophie  der  betreffenden  Windungsbezirke  entwickelt  batten. 

Die  Meningealblutungen  bei  erschwerter  Geburt  erfolgen  naeh 
Virchow  aus  den  Venen,  die  von  der  Pia  aus  in  die  grossen  Hirnsinus 
eintreten  iind  also  ein  Stiick  frei  zwischen  Pia  und  Dura  im  araclinoidealen 
Ge'webe  verlaufen.  Die  Ursaehe  ihrer  Abreissung  ist  nach  Virchow  und 
Weber  die  beim  Geburtsact  eintretende  Uebereinanderschiebung  der 
Sehadelknoehen,  zu  der  dann  als  Forderung  die  Stauung  bei  Unter- 
brechung  der  Circulation  hinzutritt.  Solche  Blutungen  finden  sich  daher 
auch  bei  normalen  Geburten;  sie  sind  gewiss  unschiidlich,  so  lange  sie 
nicht  ein  gewisses  Mass  iiberschreiten.  Bei  pracipitirten  Geburten  ist  es 
nach  Tyler -Smith  (bei  Virchow)  der  Mangel  an  geniigend  langen 
Pausen  zwischen  den  einzelnen  Wehen,  der  die  Venenstauungen  und 
damit  die  Blutungen  hervorruft. 

Aehnlich  wie  Virchow  und  Weber  erklart  auch  Kundrat  die 
Meningealblutungen  wahrend  der  Geburt,  die  er  ftir  sehr  haufig  erklart, 
durch  die  Uebereinanderschiebung  der  Scheitelbeine,  Compression  des 
Sinus  falciformis  major  und  Zerreissung  der  gezerrten  Venen.  Er  macht 
aber  (wie  Tyler-Smith)  die  wichtige  Angabe,  dass  solche  Blutungen 
gerade  bei  schnellen  Geburten  am  haufigsten  erfolgen,  wo  das  Gehirn 
nicht  Zeit  hat,  sich  einer  langsam  anwachsenden  Compression  zu  adap- 
tiren.  Da  diese  Bedingung  bei  Friihgeburten  haufig  erfiillt  sein  diirfte, 
ware  diese  Angabe  zurErklarung  der  paraplegischen  Starre  durch  Menin- 
gealhamorrhagie  zu  verwerthen. 

TJeber  die  Hilufigkeit  dieser  Hiimorrhagie  bringt  eine  Arbeit  von 
Weyhe  aus  der  Heller 'schen  Klinik  in  Kiel  einigen  Aufschluss.  Weyhe 
fand  solche  Blutungen  (nebst  intracerebralen  u.  s.  w.)  in  122  Fallen 
unter  959  Sauglingssectionen,  also  in  12  Procent.  Die  Kinder  hatten  sie 
mehrere  Tage  bis  einige  Monate  uberlebt  und  waren  in  einer  Anzahl  von 
Fallen  schliesslieh  den  Folgen  dieser  Lasionen  erlegen.  23  unter  den 
122  Fallen  betrafen  congenital-luetische  Kinder.  Die  Haufigkeit  der  Blu- 
tungen bei  solchen  Kindern  hat  vor  mehreren  Jahren  Mracek  dazu 
veranlasst,  von  einer  Syphilis  haemorrJiagica  neonatorum  zu  sprecben, 
die  er  durch  Gefiisserkrankung  erklart.  Fischl  konnte  diese  Gefass- 
erkrankungen  in  Folge  von  Lues  nicht  finden;  auch  er  gesteht  aber  zu, 
dass  man  bei  hereditar  luetisehen  Kindern  von  einer  klinisch  fest- 
gestellten  hamorrhagischen  Diathese  reden  diirfe.^) 

1)  Es  ist  fraglicli,  ob  wir  die  patliogcne  Bedeutung  der  bei  der  Geburt  er- 
folgenden  Blutungen  bereits  erschopfend  wiirdigen  kiinnen.  Freud  hat  versucht,  zur 
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Die  Prage,  ob  die  Meningealhamorrhagie  der  Geburtslahmungen 
charakteristisclie  Endbefunde  liefei't,  so  dass  die  Autopsie  zur  Bestatigung 
der  Diagnose  dienen  kann,  wird  spater  erdrtert  werden. 

&)  Die  vasculare!!  Ini tiallasionen. 

Es  ist  fer!ier  sicliergestellt,  dass  die  Erkranku!ig  an  Infantiler  Cere- 
brallahmung  in  einer  grossen  Zahl  von  Fallen  durch  dieselben  Momente 
veranlasst  wird,  welche  die  allenneisten  Hirnliihraungen  der  Erwachsenen 
herbeifiihren :  durch  Zerreissung,  Embolic  und  Thrombose  der  Hirngefasse. 
Nur  tiber  den  Umfang,  welcher  den  vascularen  Momenten  iiberhaupt  und 
den  einzelnen  unter  ihnen  einzurau!'nen  ist,  konnte  Einigung  noch  nicht 
erzielt  werden. 

Abercrombie  ist  der  Hauptvertreter  der  embolischen  Theorie, 
welche  die  grosste  Mehrzahl  der  Falle  von  cerebral er  Kinderliihmung 
auf  Arterienverstopfung  z!!ruckfuhren  raochte,  und  demgemass  auch 
andere  Endveranderungen  als  Plaques  jaunes  und  Zelleninfiltration  auf 
Embolie  bezieht.  Er  erbringt  zwei  Sectionsbefunde,  welche  die  Embolic 
erweisen.  Sein  erster  Fall  betrifft  ein  Gjahriges  Kind,  das  am  15.  Tage 
einer  diphtheritischen  Erkrankung  von  Convulsionen  befallen  wurde,  welche 
sich  am  nachsten  Tage  wiederholten  und  eine  linksseitige  Hemiplegie 
zuriickliessen.  Tod  11  Tage  spater.  Die  rechte  Arteria  cerebri  w^edia  war 
durch  einen  adharenten  Thrombus  verstopft,  Infarcte  in  der  Milz  und 
Nieren.  Die  Quelle  des  Embolus  wurde  nicht  gefunden. 

Abercrombie  meint,  wie  in  diesem,  so  seien  aueh  in  alien  anderen 
Fallen,  wo  die  Aetiologie  auf  eine  Infectionskrankheit  hinweist,  Embolien 
die  Ursache  der  Hirnerkrankung. 

Eine  zweite  Section  bezieht  sich  auf  ein  hereditar  syphylitisches 
Kind,  welches  i!-n  Alter  von  6  Jahren  plotzlich  eine  rechtsseitige  Lahmung 
acquirirte.  Die  Autopsie,  vier  Jahre  spater,  ergab  Atrophic  der  linken 
Hemisphare,  Sklerose  der  Windungen,  besonders  der  vorderen  Central- 
windung  und  der  Stirn windungen,  Verdickung  und  Anwachsung  der 
Meningen,  einen  alten  Thrombus  im  Sinus  longitudinalis  und  Erkrankung 
beider  Arteriae  cerebri  mediae.  Abercrombie  bezieht  die  Lahmung  auf 
letzteres  Moment,  obwohl  der  Fall  co!!!plieirt  genug  ist,  um  eine  andere 
Erklarang  zuzulassen. 


Erklarung  des  Strabismus  bei  den  infantilen  Diplegien  jene  Netzbautblutungen  zu  ver- 
werthen,  die  von  Konigstein  als  liaiifige  Vorkommnisse  ira  Augenhintergnmd  Neu- 
geborener  bcselirieben  worden  sind  (vgl.  Abschnitt  VI).  Fr.  Schiiltze  wurde  jiingstens 
durch  die  Auffindung  von  Blutungen  im  Eiiekenmarksgrau  Neugeborener  iiberraselit 
und  ist  geneigt,  diesen  Blutergiissen  und  den  Hokilenbildungen,  die  sie  im  Riiekenmarke 
zuriieklassen,  eine  wichtige  Beziehung  zur  Entsteliung  spiiterer  Syringomyelien  zuzu- 
schreiben. 
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Ein  Hauptarguraent  dieses  Autors  ist  es,  dass  man  Lasionen  wie 
die  der  cerebralen  Kinderlahmung  nicht  in  anderen  Gegenden  des  Gehirnes 
als  in  der  motorisehen  Zone  findet.  Nun  wird  diese  aber  von  der  Arteria 
cerebri  media  versorgt,  welche  bekanntlich  der  Locus  pradilectionis  fiir 
Embolie  ist. 

Bei  der  Haufigkeit  der  lobaren  Sklerose  als  patliologischer  Befund 
unserer  Krankheit  muss  Abercrombie  dieselbe  in  Beziehung  zur  Em- 
bolie zu  bringen  suclien.  Er  beruft  sich  also  auf  Ross,  der  die  Sklerose 
als  einen  der  Ausgange  der  embolischen  Erweichung  ausdriieklich  gelten 
lasst.  (Vgl.  den  Fall  Delettre  nach  Freud.) 

Dass  die  Embolie  thatsaehlich  oft  genug  fiir  jene  Falle  in  Betracht 
kommt,  die  sich  im  Ablaufe  von  Infectionskrankheiten  entwickeln,  erhellt 
z.  B.  aus  der  Scharlach-Tabelle  Seite  48.  Porencephalie  als  Bndveranderung 
nach  Embolie  zeigt  der  Fall  Heubner's  (S.  139).  In  der  Kegel  wird  die  Ge- 
flissembolie  nur  bei  den  hemiplegischen  Formen  in  Betracht  zu  ziehen  sein. 

Die  intraeerebrale,  nicht  traumatisehe  Hirnblutung  gehort  gleichfalls 
zu  den  gesicherten  Initiallasionen  der  infantilen  Oerebrallahmung,  doch 
herrscht  grosse  Uneinigkeit  in  Betreff  ihrer  wirklichen  Verbreitung. 

Sachs  und  Peterson  bevorzugen  aber  unter  den  vascularen  Mo- 
raenten  bei  weitem  die  Hamorrhagie.  Sie  haben  78  Sectionsbefunde  zu- 
sammengestellt,  darunter  alle  kiirzere  Zeit  nach  der  Erkrankung  secirten 
Falie.  40mal  finden  sie  dabei  Atrophie,  Sklerose  und  Oysten  —  Endzustande, 
welche  keinen  Aufschluss  tiber  die  Initialliision  geben,  doch  diirfe  man 
die  Cysten  auf  Hamorrhagie  beziehen. 

Porencephalie  finden  sie  2mal, 

Hamorrhagie  finden  sie  23mal, 

Embolie  finden  sie  7mal, 

Thrombose  finden  sie  5mal,  je  einen  Fall  beziehen  sie  auf  Agenesis 
und  Hirntuberkel. 

Sachs  meinte  tiberdies,  die  Hirnblutung  aus  khnischen  Oharakteren 
einzelner  Falle  ersehliessen  zu  konnen. 

Osier  fiihrt  unter  90  Sectionen  9  Falle  auf  Verschluss  der  Arteria 
cerebri  media,  7  auf  Hamorrhagie  zuriick;  Lovett  fand  unter  zwolf 
frischeren  Sectionen  7mal  Embolie  und  5mal  Hamorrhagie  als  Initiallasion. 
Auf  multiple  Hamorrhagien  bezieht  Ash  by  den  Befand  mehrerer  Cysten 
im  Hirnmark  bei  einem  12jahrigen,  seit  dem  zweiten  Jahr  henaiplegischen 
und  epileptischen  Knaben.  Das  Vorkommen  von  Hirnblutungen  nach 
Infectionskrankheiten  (Keuchhusten,  Cazin)  ist  sichergestellt,  doch  sind 
wir  fiber  die  Ursache  der  Hirnblutungen  bei  Kindern  iiberhaupt  voUig  im 
Dunkel. 

Die  Thrombose  als  Initiallasion  bei  Infantiler  Cerebrallahmung  hat 
einen  Fursprecher  anGowers  gefunden.  Er  anerkennt  zwar  die  Embolie 
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Oder  richtiger  die  arterielle  Obstruction  als  Initialliision,  meint  aber,  in 
vielen  Fallen  sei  die  Annahme  eines  Arterienverschlusses  durch  Thrombose 
wahrseheinlicher.  Fiir  manche  der  Bedingungen,  unter  denen  die  cere- 
brale  Kinderliihmung  auftritt,  sei  die  Annahme  einer  Endocarditis  recht 
imwahrscheinlich,  wilhrend  wir  wissen,  dass  wenigstens  in  dem  venOsen 
Hirnsinus  prirailre  Thrombose  bei  Kindern  vorkommt,  und  zwar  gerade 
unter  solchen  Verhaltnissen,  wie  sie  beim  Auftreten  der  cerebralen  Kinder- 
lahmung  beobachtet  werden.  Er  mochte  auch  den  oben  mitgetheilten 
Fall  von  Heubner  auf  Artherienthrombose  in  situ  beziehen.  Fur  jene 
Falle,  in  denen  nicht  die  Zeichen  einer  Erweichung  en  masse  vorliegen, 
also  keine  Hohlen-  und  Substanzverluste  gefunden  werden,  sondern 
bloss  Verhartung  einzelner  Theile  der  Einde  (lobare  Sklerose),  stellt  er 
die  Annahme  auf,  dass  die  Initialliision  in  Thrombose  einer  oberflachlichen 
Vene  bestand.  Diese  werde  so  selten  j^ost  mortem  gefunden,  well  die 
Thrombosirung  sich  gewohnlich  vor  dem  Tode  auf  einen  Sinus  fort- 
setze  und  der  Fall  dann  als  Sinusthrombose  aufgefasst  werde.  Der  Ver- 
schluss  einer  Vene  sei  geeignet,  zur  atrophischen  Sklerose  zu  fuhren. 
Die  Erfolge  dieses  Ereignisses  seien  namlich  nicht  Erweichung,  sondern 
Congestion,  capillare  Blutungen  und  punktformige  Erweichungen,  welehe 
in  ihrer  Endveranderung  Sklerose  ergaben.  Es  sei  gewiss,  dass  die  Throm- 
bose, ausschUesslich  auf  Venen  beschrankt,  bei  Kindern  vorkomme. 

c)  Entziindliche  Initiallasionen, 

Wie  in  der  historischen  Einleitung  erwahnt,  stellte  Striimpell 
1885  die  Behauptung  auf,  es  gebe  bei  Kindern  eine  der  Poliomyelitis 
homologe,  systematische  Erkrankung  der  motorischen  Hirnrinde  von  der 
Natur  eines  acut  entziindlichen  Processes,  und  als  den  klinischen  Aus- 
druck  dieses  Processes  beschrieb  er  die  lange  bekannte  hemiplegische 
Cerebrallahmung,  an  deren  Bild  er  einige  Einschrankungen  anbrachte. 
Die  so  von  ihm  unter  die  Initiallasionen  der  cerebralen  Kinderliihmung 
eingefiihrte  FolioencepJialitis  acuta  erlag  zwar  bald  dem  allgemeinen 
Widerspruehe ;  allein  Striimp ell's  Arbeit  war  doch  keine  vergebhche 
gewesen.  Jedes  einzelne  Stiick  seiner  Aufstellung  erwies  sich  alsbald  als 
unrichtig:  die  hemiplegische  Cerebrallahmung  konnte  keine  ausschliessliche 
Bindenaffection  sein,  denn  es  ergaben  sich  Sectionsbefunde  mit  Liision 
im  Mark  oder  im  Hirnstamm  (Wallenberg);  sie  konnte  keine  motorische 
Systemerkrankung  sein,  denn  andere  nicht  motorische  Partien  der  Einde 
zeigten  die  namlichen  Liisionen;  ja  nicht  einmal  die  Poliomyelitis  acuta, 
der  sie  gleichgestellt  wurde,  war  eine  Systemerkrankung  oder  auf  das 
motorische  Grau  beschrankt.  Das  klinische  Bild  der  Policencephalitis  war 
willkiirlich  herausgegriffen,  in  Wahrheit  von  der  alten  HemipUgie  spas- 
modique  infantile  nicht  zu  sondern ;  endlich  widersprach  es  der  klinischen 
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Erfahrung,  dass  die  gemeinen  Kinderinfectionen  keine  atiologische  Be- 
deutung  fur  unsere  Aflfection  haben  sollten.  Und  dennoeh  sind  wir  im 
Laufe  eines  Decenniums  dahin  gekommen,  die  beiden  Gedanken  Striim- 
p ell's,  die  entzundliche  Herkunft  der  Cerebrallahmung  und  ihre  Gleicli- 
stellung  mit  der  Poliomyelitis  mindestens  als  plausibel  anzuerkennen. 
Letztere  Vermuthung  ist,  allerdings  auf  einem  von  Marie  angezeigten 
Wage,  bereits  zu  einem  hohen  Grade  von  Wahrscheinlichkeit  gelangt, 
und  ftir  die  Existenz  entzundlicher  Initiallasionen  bei  der  Infantilen 
Cerelbrallahmung  haufen  sich  eben  jetzt  die  Belege. 

Die  Motive,  welclie  gegenwartig  zur  Anerkenuung  einer  entziind- 
lichen  Encephalitis  des  Kindesalters  als  Initiallasion  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung drangen,  wirken  von  zwei  Seiten  her:  aus  der  Pathologic  des 
Erwaehsenen  und  iiber  die  Analogie  unserer  Aflfection  mit  der  jungstens 
besser  erkannten  Poliomyelitis  der  Kinder.  Von  den  Argumenten  letzterer 
Herkunft  wird  spater  die  Eede  sein;  hier  soli  vorerst  gev^iirdigt  werden, 
was  die  letzten  Jahre  zur  Kenntniss  der  Gehirnentziindungen  beim  Er- 
waehsenen erbracht  haben. 

Als  der  Widerspruch  gegen  Striimpell's  Polioencephalitis  acuta 
infantum  seine  Hohe  erreicht  hatte  (1890),  veroflFentlichte  dieser  Autor 
eine  Arbeit,  in  welcher  er  die  Beschrankung  des  von  ihm  angenommenen 
Processes  auf  die  graue  Einde  fallen  liess,  aber  zu  Gunsten  des  Yor- 
kommens  einer  Encephalitis  acuta  bei  Kindern  zwei  Beobachtungen  dieser 
Aflfection  an  Erwaehsenen  geltend  machte.  Er  beschreibt  den  anatoniischen 
Befund  seiner  Falle  folgender  Art :  Die  Hirnsubstanz  ist  gelockert,  weich, 
vorgewolbt;  die  Schnittflache  glatt,  stark  wasserig-glanzend,  zeigt  ein 
geflecktes,  theils  rosenrothliches,  theils  gelblich-graues  Aussehen  und  ist 
mit  zahlreichen,  feinsten,  hellrothen,  punktformigen  Blutungen  durchsetzt. 
Am  frischen  Gewebe  keine  Kornchenzellen,  nur  Myelintropfen  und  Zer- 
fallskornchen.  Echt  entziindliche  Erscheinungen  an  den  Gefassen  sind 
nicht  vorhanden,  doch  sind  diese  deutlich  erweitert.  In  der  weissen  Sub- 
stanz  sind  die  entztindlichen  Erscheinungen  weit  deutlicher,  die  Gefasse 
mit  Eundzellen  umgeben,  die  Lymphscheiden  erweitert  und  angefullt. 
Kleine,  aus  Eundzellen  bestehende  Entziindungsherde.  Die  Glia  tritt  auf- 
fallig  deutlich  hervor.  Zahlreiche  capillare  Blutungen.  Er  erklart  dies  fiir 
eine  echte,  acute,  von  den  Gefassen  ausgehende  interstitielle  Entziindung. 

Der  Verlauf  dieser  Falle  war  ein  sturmischer  gewesen :  hohes  Fieber, 
Sopor,  Hemiplegie,  excessive  postmortale  Temperatursteigerung. 

Man  hatte  bis  dahin  die  Encephalitis  acuta  als  einen  Entziindungs- 
process  erfasst,  der  in  Eiterung  ausgeht  und  zum  Hirnabscess  fiihrt.  Nur 
Wernicke  hatte  eine  acute,  aber  nicht  eitrigeForm  der Hirnentziindung 
beschrieben,  die  sich  im  Centralgrau  um  den  dritten  Ventrikel  localisirt, 
klinisch  durch  schwere  AUgemeinerscheinungen  und  Ophthalmoplegie  zum 
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Ausdruck  kommt  und  nach  etwas  liingerem  Verlauf  gleichfalls  zum  Tode 
fiihrt.  Untcr  den  Vorbedingungen  dieser  Polioencephalitis  hdmorrhagica 
superior  fiel  dem  chronischen  Alkoholismus  die  Hauptrolle  zu.  Das 
klinischo  Bild  dieser  Affection  wicli  von  dem  der  Strumpell'schen  En- 
cephalitis in  einigen  wesentlichen  Punkten  ab,  so  im  A^erlauf,  im  Verhalten 
des  Fiebers  und  in  der  Aetiologie,  aber  Striimpell  identificirte  den 
anatomisehen  Befund  der  beiden  Fiille  und  vereinigte  sie  als  verschiedene 
Localisationen  des  namlichen  Processes.  Diese  Auffassung  fand  Beifall  und 
lenkte  die  Aufmerksamkeit  auf  das  Vorkommen  acuter,  nicht  eitriger 
Encephalitiden,  die  sich  insbesondere  zur  Zeit  der  Influenza-Epidemie  zu 
haufen  schienen. 

Die  Kluft  zwischen  der  Encephalitis  des  Grosshirnes  von  Strumpell 
und  der  Polioencephalitis  hdmorrhagica  SMjpen'or  Wernicke's  wurde  durch 
Beobachtungen  ausgefiillt,  die  eine  Combination  beider  Zustande  oder  inter- 
mediare  Formen  zu  zeigen  schienen  (Goldscheider,  Eisenlohr). 
Leichtenstern,  Biicklers  u.  A.  wiesen  die  Haufigkeit  der  Strump ell- 
schen  Encephalitis  nach,  deren  diagnostische  Erkennung  nun  versucht 
wurde.  Die  Wernicke'sche  Encephalitis  erhielt  ein  neues  Interesse  durch 
die  Erfahrung,  dass  sie  sich  mit  Polyneuritis  combiniren  und  dass  ihr 
Process  auf  die  Kerne  der  Oblongata  und  des  Eiickenmarkes  tibergreifen 
konne,  so  dass  solche  Falle  den  Namen  „Polioencephalomyelitis"  verdienen 
—  Falle,  die  allerdings  den  Charakter  des  acuten  Verlaufes  abgestreift 
hatten.  Da  nun  entziindliche  Processe  in  der  Oblongata,  die  man  in  Ana- 
logic'  zur  Poliomyelitis  brachte,  schon  seit  Leyden  bekannt  waren,  so 
ergab  sich  leicht  die  Synthese  all  dieser  Formen  zur  klinischen  Einheit 
der  acuten,  nicht  eitrigen  Encephalitis,  deren  Localisation  iiber  die  ganze 
Strecke  vom  Einden-  bis  zum  Eiickenmarksgrau  verschiebbar  sein  diirfte. 

Es  wurde  dieser  Affection,  die  „primar  zu  multiplen  capillaren  Hamor- 
rhagien  entziindlich-acuten  Charakters"  fiihrt  (Goldscheider),  iibrigens 
keine  besondere  Bevorzugung  der  grauen  Substanz  zugeschrieben.  Ihre 
Diagnose  erschien  oftmals  moglich,  da  die  schweren  Allgemeinerschei- 
nungen,  die  lange  Dauer  des  Komas  und  das  meist  spate  Einsetzen  der 
Lahmungserscheinungen  (Oppenheim),  das  Auftreten  bei  jugendlichen 
Personen  mit  gesundem  Gefasssystem  die  Scheidung  von  den  Folgen  vas- 
cularer  Erkrankung  erleichterten.  Die  Autoren  sind  auch  fast  einig  darin, 
die  Affection  auf  ein  infectioses  Agens  zurtickzufiihren,  sei  es  auf  ein 
Agens  besonderer  ISTatur  oder  auf  die  Trager  anderer  bekannter  InfectionS- 
krankheiten  wie  der  Influenza.  Der  Process  macht  (nach  Goldscheider) 
den  Eindruck  einer  vom  Blut  aus  erfolgten  Invasion  von  Entzundungs- 
erregern.  Die  Bemiihungen,  letztere  sichtbar  zu  machen,  sind  bisher 
erfolglos  geblieben.  Es  ist  auch  noch  gar  kein  Anhaltspunkt  dafiir  ge- 
wonnen  worden,  ob  man  die  Encephalitis  acuta  fur  eine  iitiologische 
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Einheit,  ftir  die  Aeusserung  eines  einzigen  und  specifischen  infectiosen 
Agens  Oder  fiir  die  ungefahr  gleichartige  Wirkung  verschiedener  Krank- 
heitserreger  halten  soli. 

In  all  diesen  Befunden  ist  nun  natilrlich  kein  Beweis  dafiir  enthalten, 
dass  ein  ahnlicher  encephalitischer  Process  die  Initiallasion  vieler  oder 
weniger  Falle  von  Infantiler  Oerebrallahmung  darstellt.  Die  Bedeutung 
dieser  Ermittlung  bei  Erwachsenen  fur  unser  Thema  beruht  nur  darauf, 
dass  wir  bei  der  Schwierigkeit,  die  acute  cerebrale  Kinderlahmung  durch 
Gefasserkrankungen  zu  decken,  gerne  bereit  sind,  entzundliche  Proeesse  als 
Aetiologie  gelten  zu  lassen,  wenn  wir  von  deren  Yorkommen  anderwarts 
iiberzeugt  sind.  Erwiesen  ist  derzeit  weder,  dass  es  eine  Encephalitis 
acuta  als  Ursache  der  Oerebrallahmung  bei  Kindern  wirklich  gibt,  noch 
dass  diese,  wenn  sie  vorkommt,  von  derselben  ISTatur  ist  wie  die  nicht 
eitrige  Hii-nentziindung  der  Erwachsenen.  Vielmehr  drangen  sich  Unter- 
schiede  der  klinischen  Bilder  hier  und  dort  der  Erwagung  auf,  welche 
zur  Zuriickhaltung  angesichts  dieser  neuen  Identificirung  mahnen.  Die 
Aehnlichkeit  des  symptomatischen  Ausdrucks  der  acuten  Encephalitis 
Erwachsener  und  der  acuten  Oerebrallahmung  bei  Kinder  ist  im  Ganzen 
eine  sehr  geringe,  ganz  besonders  bei  jenen  Fallen,  die  wir  typisch 
heissen.  Der  rapide  Ablauf  der  Erkrankung  nach  wenig  hohem  Pieber, 
der  rasche  Eintritt  der  Lahmung  bei  der  kindlichen  Affection  sind 
geradezu  gegensatzlich  zu  den  Besonderheiten  der  Striimpell'schen 
Encephalitis. 

Noch  bedeutsamer  sind  zwei  andere  Unterschiede.  Der  Tod  im  acuten 
Initialstadium  ist  bei  der  infantilen  Erkrankung  ziemlich  selten,  bei  der 
Encephalitis  der  Erwachsenen,  wie  die  zahlreichen  Sectionsbefunde  lehren, 
recht  gewohnlich.  Oppenheim  hat  mit  Eecht  darauf  aufmerksam  gemacht, 
dass  man  die  Gefahrlichkeit  der  nicht  eitrigen  Encephalitis  anfangs  iiber- 
schatzt  hatte,  dass  die  Erkrankung  vielleicht  weit  haufiger  in  Genesung 
ausgeht.  In  keinem  der  Falle  nun,  die  so  verliefen,  war  das  Ergebniss  der 
Erkrankung  auch  nur  ahnlich  dem  gewohnlichen  Erfolg  bei  dem  Anfall 
der  kindlichen  Affection,  also  eine  bleibende  halbseitige  Lahmung.  Es  wiirde 
wahrscheinlich  schwer  halten,  diese  Differenz  aus  den  Besonderheiten  des 
infantilen  Gehirns  zu  erklaren.  Wenn  endlich  die  mehrfach  geausserte 
Vermuthung  sich  bestatigen  sollte,  dass  die  Herde  von  nicht  eitriger 
Encephalitis  sich  in  sklerotische  Herde  umwandeln  konnen,  so  dass  dies 
die  Aetiologie  der  multiplen  Sklerose  ware,  dann  waren  wir  sicher  be- 
rechtigt,  die  Beziehung  auch  der  Strumpell'schen  Encephalitis  zur  In- 
fantilen Oerebrallahmung  abzuweisen,  denn  die  bleibenden  Lahmungen, 
die  Athetose,  Epilepsie  und  anderen  Symptome  der  letzteren  sind  Sym- 
ptome,  die  gerade  durch  die  Gewebsverlinderungen  der  multiplen  Sklerose 
nicht  erzeugt  werden  konnen. 
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Wie  imrner  deni  sein  mag,  es  verlohnt  sicli  liervorzuheben,  dass 
die  alten  Gegensiitze  vasculiirer,  entziiadlicher  und  infectioser  Processe, 
wie  sie  zur  Zeit  der  Polioencephalitis  Strtimpell's  bestanden,  fur  die 
neuere  Auffassung  zu  verschwinimen  scheinen,  und  zwar  gerade  im  An- 
schluss an  die  Aufstellung  der  acuten,  nicht  eitrigen  Encephalitis. 

Strumpell  sagte  von  seiner  Polioencephalitis  aus,  sie  sei  ein 
„entzundlicher"  Process,  aber  kein  infectioser,  und  er  wollte  die  In- 
fectionen  aus  der  Aetiologie  der  typischen  Cerebrallahmung  streichen, 
wiihrend  Marie  entziindliche  Vorgiinge  bestritt  und  alle  Initialliisionen  auf 
infectiose  —  bekannte  und  unbekannte  —  Einwirkungen  zuruckfuhrte. 
Man  gewohnt  sich  dagegen  heute  an  die  Vorstellung  von  Processen,  die 
infectioser  Herkunft  und  gieichzeitig  entziiudlicher  Natur  sind,  indem  das 
infectiose  Agens  den  Entziindungsprocess  erregt,  und  die  selbst  insoferne 
„ vasculare"  genannt  werden  miissen,  als  der  Krankheitserreger  von  den 
Gefassen  her  wirkt  oder  selbst  zuerst  Gefiisserkrankung  und  die  mecha- 
nischen  Folgen  derselben  hervorruft. 


Wenn  verschiedene  Argumente  dagegen  sprechen,  einen  infectios- 
entziindlichen  Process  als  Initiallasion  der  cerebralen  Kinderlahmung 
anzunehmen,  welcher  mit  der  Striimpell-Wernicke'schen  Encephalitis 
der  Erwachsenen  identiseh  ist,  so  wird  hiedurch  nicht  auch  gieichzeitig 
eine  andere  Moglichkeit  erschwert.  Es  konnte  immer  noch  sein,  dass 
infectios-entzundliche  Processe  in  der  Verursachung  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung eine  bedeutsame  Eolle  spielen,  fiir  die  man  nur  ein  anderes 
Vorbild  zu  suchen  hatte.  Als  solches  gilt  heute  der  Process  der  Polio- 
myelitis acuta  infantum,  und  hiemit  sind  wir  zur  Erorterung  eines  inter- 
essanten  Problems  gelangt,  welches  seit  18«0  mehrere  Wandlungen 
durchgemacht  hat  und  durch  seinen  Fortbestand  seiuen  inneren  Gehalt 
zu  erweisen  scheint. 

Der  Gedanke,  dass  die  cerebrale  Kinderlahmung  im  Wesen  dieselbe 
Affection  sei,  wie  die  Poliomyelitis  anterior  acuta,  ist  1880  von  Vizioli 
mit  aller  Klarheit  ausgesprochen  und  bis  in  seine  Consequenzen  verfolgt 
worden.  Vizioli's  Arbeit  scheint  unbekannt  geblieben  zu  sein;  als  aber 
fiinf  Jahre  spater  Strumpell,  unabhangig  von  seinem  Vorgiinger,  mit 
demselben  Einfalle  hervortrat,  war  hiemit  ein  Interesse  erweckt,  das 
nicht  mehr  erloschen  und  dem  Thema  der  Infantilen  Cerebrallahmung  im 
Ganzen  zugute  gekommen  ist.  Es  wird  hoffentlich  nicht  ungerechtfertigt 
erscheinen,  wenn  ich  an  dieser  Stelle  eine  Analyse  der  Arbeit  Vizioli's 
einfuge  mitsammt  den  kritisehen  Bemerkungen,  die  Freud  und  Eie  an 
sie  gekniipft  haben. 

Vizioli  knupft  seine  Theorie  an  die  Vorstellung  mehrerer  Falle  von 
„Emipleglia  spastica  infantile''  und  an  die  Besprechung  des  Krankheits- 
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bildes  dieser  letzteren  Affection.  Er  ist  dabei  nicht  eben  vollstandig  oder 
correct,  z.  B.  verlegt  er  den  Beginn  der  Erkrankung  durchwegs  in  das 
spiitere  Kindesalter,  wahrend  alle  Autoren  ubereinstimraend  die  grosste 
Frequenz  dieser  Krankheit  in  das  erste  bis  dritte  Lebensjahr  setzen;  er 
stellt  eine  Facialisparese  auf  der  der  Gliederlahmung  entgegengesetzten 
Seite  vor,  wo  es  sich  wahrscheinlich  urn  spastische  Innervation  der  pare- 
tischen  Gesichtsmuskeln  handelt  (vgl.  S.  78),  er  iibergeht  die  Epilepsie 
nnd  die  posthemiplegischen  Bewegungsstorungen ;  doch  bleibt  kein  Zweifel 
ge^tattet,  dass  die  von  ihm  gezeigten  Falle  wirklieh  cerebrale  Kinder- 
liihmung  sind.  Bei  Besprechung  der  pathologischen  Anatomie  dieser  Falle 
verwirft  er  die  Annahmen,  dass  es  sich  um  Folgen  von  Embolie  und 
Hiimorrhagie  handeln  konnte,  und  bleibt  bei  der  Annahme  stehen,  dass 
die  Liision  in  den  meisten  Fallen  jene  Meningo-Encephalitis  sein  diirfte, 
welche  Landouzy  in  seiner  Studie  („ Contributions  a  I'etude  des  con- 
vulsions etparalysies  liees  aux  meningo-encephalites  fronto-parietales ;  1866") 
beschrieben  hat. 

In  der  Einleitung  seines  Vortrages  hatte  Vizioli  beklagt,  dass  die 
spastische  Hemiplegie  Heine's  gegenwartig  ein  rein  nosographischer 
Begriff  sei.  Vielleicht  wtirden  aber  weitere  Untersuehangen  ergeben,  dass 
die  spastische  Hemiplegie  und  die  Spinallahmung  Heine's  eine  und 
dieselbe  Krankheit  seien,  nur  in  zwei  Punkten  von  einander  verschieden, 
namlich  erstens  durch  die  verschiedene  Localisation  —  hier  Gehirn,  dort 
Euckenmark  —  zweitens  durch  das  Alter,  das  sie  befallen,^) 

Nach  der  Darstellung  der  cerebralen  Kinderlahmung  fiihrt  er  fort, 
er  wolle  jetzt  eine  in  der  Neuropathologie  sicherlich  ganz  neue  Frage 
erortern,  ob  die  Spinallilhmung  Heine's  nicht  identisch  sei  mit  der  spa- 
stischen  Hemiplegie  desselben  Autors,  durch  gleichen  Ursprung,  gleichen 
Ausgang  und  gleiche  Wahrscheinlichkeit  der  Heilung,  und  von  ihr  nur 
abweiche  durch  den  versehiedenen  Sitz  im  Nervensystem,  der  nothwen- 
digerweise  zu  Verschiedenheiten  des  klinischen  Bildes  ftihren  miisse  ^). 

Die  Spinallahmung  beginne  plotzlich  mit  oder  ohne  Fieber  und  Con- 
vulsionen,  das  Fieber  sei  nach  Laborde  in  70  Procent  der  Fiille  vorhanden, 
die  Convulsionen  seien  seltener.    Auch  die  Cerebrallahmung  kann  von 

^)  Forse  questi  studi  ulteriori  fermeranno  che  tanto  la  paralisi  spinale  ehe 
remiplegia  spastica  sono  \ma,  identiea  malattia  delle  prime  eta  della  vita,  e  solamente 
si  differenziano  per  due  fatti:  la  prima  a  sede  spinale,  la  seconda  a  sede  cerebrale;  la 
prima  che  attaeea  i  bambini,  la  seconda  gli  adoleseenti. 

Ed  in  prima,  vogliamo  proporci  questa  questione,  che  a  noi  sembra  un  pro- 
blema  interamente  nuovo  della  neuropatologia:  La  paralisi  spinale  (paralisi 
infantile  di  Heine)  ha  I'istessa  origine,  gli  stessi  esiti  e  le  stesse  pro- 
babilitii  di  cura  della  paralisi  spasmodica  emiplegica  dell'istesso  au- 
tore,  salvo  la  differcnza  della  sede,  laquale  necessariamente  da  luogo 
ad  un  differente  quadro  sintomatico? 

Freud,  Cerebrale  Kinderlahmung.  -i  i 
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jenem  Symptomencomplex  (Fieber  urid  Convulsionen)  eingeleitet  werden 
Oder  aber  ohne  denselben  urplotzlich  auftreten. 

Die  Spinal lahmung  habe  zu  Anfang  eine  grossere  Ausdehnung  als 
spater,  sie  sei  zuerst  diffus  und  schriinke  sich  alsbald  auf  eine  Extremitiit 
ein.  Dasselbe  gelto  fiir  die  Cerebrallahmung,  sie  beginne  gewohnlich  mit 
allgemeiner  Eesolution,  von  der  dann  eine  Hemiplegie  eriibrigt. 

Bei  der  Spinallahmung  komme  es  erst  spat  zu  Contracturen,  wenn 
einzelne  Muskelgruppen  atrophiren  imd  ihren  Antagonisten  eine  unge- 
hemmte  Action  gestatten.  Auch  die  Contracturen  der  Cerebrallahmung 
kommen  in  der  Kegel  spat  nach  der  Lahmung,  dieselben  sind  aber  Folgen 
der  secundiiren  Degenerationen,  die  sich  bei  Cerebralerkrankungen  ent- 
wickeln.  Wenn  bei  letzterer  Erkrankung  Friihcontracturen  vorkomraen, 
so  seien  sie  durch  den  menningealen  Sitz  des  Processes  zu  erklaren. 

Endlich  sei  bei  beiden  Affectionen  die  Sensibilitiit  in  alien  ihren 
Formeu  erhalten. 

Aus  dieser  Parallele  gehe  sozusagen  die  Identitat  beider  Krank- 
heiten  hervor.  Die  nun  folgenden  Verschiedenheiten  ruhren  von  der  ver- 
schiedeneu  Localisation  her. 

Als  solche  Verschiedenheiten  werden  aufgezahlt:  das  Verhalten  der 
Atrophie,  der  Temperatur  an  den  gelahmten  Extremitaten,  der  elektrischen 
Erregbarkeit  und  die  friihzeitige  Contractur  der  cerebralen  Lahmung. 

Nach  dieser  Wiirdigung  der  Symptome  behauptet  Vizioli  neuer- 
dings  die  Identitat  beider  Krankheiten  und  fahrt  dann  fort:  An  dieser 
Identitat  braucht  man  auch  nicht  zu  zweifeln,  weil  die  Natur  der  Lasion 
in  beiden  Fallen  eine  verschiedene  ist.  Denn  wenn  die  Spinallahmung  eine 
Myelitis  ist,  welche  sich  auf  die  graue  Substanz  der  Yorderhorner 
beschriinkt  und  die  Cerebrallahmung  auf  Erweichungen,  partiellen  Skle- 
rosen  des  Gehirns,  hamorrhagischen  und  irritativen  Lasionen  der  Meningen 
beruht,  so  lasst  sich  diese  Diflferenz  leicht,  mit  Eucksicht  auf  ein  von 
Charcot  erkanntes  Gesetz,  erklaren.  Dieser  Autor  stellt  sich  in  seinen 
Vortriigen  iiber  Localisation  der  Gehirnkrankheiten  die  Frage,  warum  man 
im  Gehirne  nicht  jene  scharf  umschriebenen  systeraatischen  Lasionen 
finde,  die  fiir  das  Ruckenmark  so  charakteristisch  sind,  und  beantwortet 
sie  dahin,  das  Gehirn  stehe  unter  einem  anderen  pathologischen  Regimen, 
in  diesem  Organ  beherrsche  das  Gefasssystem  die  Sachlage  und  somit 
die  Bedingungen  der  Erkrankung. 

Wir  unterbrechen  hier  die  Darstellung  Vizioli's,  um  einer  kritischen 
Bemerkung  Raum  zu  gebeu : 

Die  angefiihrten  klinischen  Momente,  welche  die  Identitat  beider 
Krankheiten  erweisen  sollen,  scheinen  uns  fiir  diesen  Beweis  nicht  hiu- 
reichend.  Zugegeben,  dass  der  Beginn  in  beiden  Fallen  ein  sehr  ahnlicher 
ist,  so  ist  doch  gerade  der  Beginn  kein  entscheidender  Charakter,  da  er 
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bei  beiden  Erkrankimgen  so  variabel  ist,  das  eine  Mai  durch  Fieber  und 
Gonvulsionen  ausgezeichnet,  die  das  andere  Mai  fehlen.  Ftir  die  cerebrale 
Kinderlabraung  kennea  wir  uberdies  auch  einen  allmaligen  Beginn.  Man 
kann  freilich  die  Fiille  von  cerebraler  Kinderlilhmung,  die  nicht  in  acuter 
Weise  rait  Fieber  und  Convulsionen  einsetzen,  bei  Seite  stellen  und  sie 
fur  etwas  anderes,  was  ausser  Vergleich  koramt,  erklaren.  Aber  dann 
trifft  man  dieselbe  Schwierigkeit  bei  der  Spinallahraung  wieder  und  kann 
ihr  nicht  raehr  ausweichen.  Auch  hier  gibt  es  Fiille  rait  sttirmischem  und 
Falle  mit  unmerklichem  Beginn,  und  es  ist  noch  nieraandem  eingefallen, 
ihnen  je  nach  der  Art  des  Initialstadiums  verschiedene  Proeesse  unter- 
zulegen.  Das  Aeusserste,  was  man  iiber  das  Initialstadium  aussagen  kann, 
lautet,  es  sei  bei  beiden  Krankheitcn  sehr  iihnlich  und  entspreehe  meist 
einer  aeuten  Erkrankung.  Von  da  bis  zur  Behauptung  der  Identitat  der 
Zustande,  die  so  iihnUch  beginnen,  ist  wohl  noch  ein  weiter  Weg. 

Die  grossere  Ausbreitung  der  Lahmung  zu  Anfang  und  deren 
spatere  Einschrankung  ist  einfach  ein  Charakter,  der  mit  dem  aeuten 
Beginne  zusammenhangl  und  fiir  den  Process,  handle  es  sich  nun  um 
eine  traumatische  Quetschung,  Embolie,  acute  Blutung  oder  Anderes,  weiter 
nicht  charakteristisch  ist.  Man  kann  vielleicht  sagen,  dass  ein  solches  Ver- 
halten,  acuter  Beginn  und  rasche  Einschrankung  der  Wirkungen  fiir  die 
Annahme  einer  Entzundung  nicht  gunstig  ist.  Aber  daraus  wilrde  fiir 
die  Identitat  der  beiden  Krankheiten  niehts  Giinstiges  resultirt. 

Die  Erhaltung  der  Sensibilitat  erklart  sich  wohl  auf  andere  Weise 
befriedigend.  Es  ist  bei  organischen  Aifectionen  des  Nervensystems  iiber- 
haupt  Eegel,  dass  die  Motilitat  friiher,  in  hoherem  Grade  und  in  dauer- 
hafterer  Weise  geschiidigt  wird  als  die  Sensibilitat,  und  zwar  gilt  dies 
sowohl  fur  Affectionen  der  peripherischen  Nerven  als  des  Eiickenmarkes 
und  Gehirnes.  Wir  wolien  diese  Thatsache,  die  ausfiihrlich  bewiesen 
werden  kann,  hier  nur  andeuten  und  hinzufugen,  dass  das  Umgekehrte 
bei  den  Neurosen  stattfindet,  bei  denen  Sensibilitatsstorungen  ebenso 
intensiver  und  haufiger  sind  wie  Motilitatsstorungen  bei  organischen 
Affectionen.  Zur  Erzielung  von  dauernden  Defecten  der  Hautseusibilitat 
bedarf  es,  besonders  bei  Gehirnaffectionen,  ganz  bestimmter  Localisationen 
der  Lasion. 

Die  Aehnlichkeit,  die  in  dem  Spatkommen  der  Contracturen  liegen 
soil,  brauchen  wir  kaum  zu  erortern,  da  gerade  Vizioli  den  Friih- 
contraeturen  bei  cerebraler  Kinderlahmung  besondere  Aufmerksamkeit 
schenkt,  und  demnach  die  Contracturen  auch  bei  der  Erorterung  der 
Unterschiede  beider  Krankheiten  neuerdings  behandeln  muss.  Er  gibt 
ausserdem  selbst  an,  welches  die  Ursachen  der  Spatcontracturen  in  beiden 
Fallen  sind,  und  es  ist  leicht  einzusehen,  dass  diese  Ursachen  hier  und 
dort  gar  nichts  Verwandtes  haben. 

11* 
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Wenn  aber  die  klinischen  Momente  zum  Erweis  der  Identitat  nicht 
ausreichen,  so  darf  man  fragen,  worin  sonst  diese  Identitat  zu  suchen  ist. 
Nicht  in  der  Art  des  Processes,  raeint  Vizioli  selbst,  denn  bei  der 
Spinallahmnng  handle  es  sich  urn  eine  parenchymatOse  systematische  Ent- 
ztindung-,  bei  der  Oerebralliihraung  um  vasculare  Liisionen  im  Gehirn  und 
den  Gehirnhiluten.  Also  doch  wohl  in  der  Aetiologie,  in  der  Natur  des 
Krankheitserregers,  denn  sonst  bliebe  von  der  gesammten  Analogic 
zwischen  beiden  Krankheiten  nichts  iibrig,  als  das  „acut  erkrankte  Kind". 
Der  Umstand,  dass  sich  die  eine  Krankheit  im  Gehirn,  die  audere  im 
Eiickenmark  localisirt,  bleibt  bei  aller  Analogic  zwischen  den  beiden 
Provinzen  des  Nervensystem  doch  eher  ein  Unterschied  als  eine  Aehn- 
lichkeit. 

Leider  hat  Vizioli  gerade  iiber  das  wichtige  Moment  der  Aetio- 
logie niehts  zu  sagen,  was  iiber  das  Eingestandniss  unserer  voUigen  Un- 
wissenheit  hinausginge.  Er  scheint  aber  zu  fiihlen,  dass  sein  Beweis  dei 
Identitat  ungeniigend  ausgefallen  ist,  denn  er  schlagt  nun  den  um- 
gekehrten  Weg  ein,  sucht  die  Poliomyelitis  der  cerebralen  Kinderlahmung 
anzunahern,  und  erklart  fiir  wahrscheinlich,  dass  auch  bei  der  spinalen 
Lahmung  die  Erkrankung  von  der  Pia  mater  und  deren  Ge- 
fassen  ausgeht  und  sich  erst  spater  aufs  Vorderhorn  einschrankt.  Mit 
dieser  Annahme  ware  filr  spinale  wie  cerebrale  Kinderlahmung  wenigstens 
der  gleiche  anatomische  Process  geltend  gemacht. 

Man  bekommt  von  der  hier  analysirten  Arbeit  Vizioli's  den  Ein- 
druck,  als  ob  eine  starke  Vorstellung,  die  einen  Intellect  erfasst  hat,  nach 
Argumenten  ringen  wiirde,  um  sich  beweisbar  zu  machen.  Dies  ist  ja 
der  psychische  Mechanismus  vieler  Meinungen  iiber  wissenschaftliehe  und 
andere  Dinge. 

Der  Versuch,  den  fiinf  Jahre  spater  Striimpell  unternahm,  weicht 
bei  aller  Aehnliehkeit  in  einem  wesentlichen  Punkte  von  dem  Vizioli's 
ab.  Striimpell  ging  wie  dieser  von  der  Aehnliehkeit  des  Initialstadiums 
aus,  er  hielt  sich  aber  nicht  an  die  fur  viele  Falle  von  cerebraler  Kinder- 
lahmung nachgewiesenen  vascularen  Liisionen,  sondern  erschloss  die  patho- 
logisehe Anatomic  der  Cerebrallahmung  bereits  aus  der  Analogic  mit  der 
Poliomyelitis.  Wie  hier,  so  sollte  dort  parenchymatose  Entziindung  der 
grauen  Substanz  vorlicgen,  wie  hier  das  motorische  Grau  der  Vorder- 
horner,  so  sollte  dort  das  motorische  Grau  der  Oentralwindungen  Sitz  der 
Erkrankung  sein.  Da  sich  dieser  Sitz  der  Erkrankung  nach  vielen  Sections- 
befunden,  die  fiir  cerebrale  Kinderlahmung  vorliegen,  nicht  bestreiten 
lasst,  so  scheint  durch  die  Bemerkung  Striimp ell's  in  der  That  eine 
Avescntliche  Analogic  beider  in  Rede  stehenden  Erkrankimgen  aufgedeckt. 

Aber  cine  nahcre  Untersuchung  zerstort  diesen  Schcin.  Fiinden  wir 
bei  Untersuchungen  von  im  Kindesalter  erkrankten  Ruckenmarken  einiger- 
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massen  haufig  sklerotisehe  Herde,  in  denen  die  nerv5sen  Elemente  unter- 
gegangen  sind,  in  den  Hinterhornern,  in  der  grauen  Substanz  urn  den 
Centralcanal,  in  verschicdenen  Partien  der  weissen  Substanz  obne  scharfe 
Begrenzung  auf  ein  systematisch  bedeutsames  Gebiet,  so  wiirde  uns  nicht 
beifallen,  die  sklerotischen  Herde,  wie  wir  sie  tbatsachlich  in  den  Vorder- 
hornern  nach  Poliomyelitis  acuta  finden,  auf  eine  Erkrankung  zu  be- 
ziehen,  die  sich  die  motorischen  Elemente  als  Object  aussucht.  Wir 
wurden  wahrseheinlieh  sagen,  es  gibt  eine  Erkrankung  des  Eucken- 
marrkes  im  Kindesalter,  die  bald  hier,  bald  dort  Herde  setzt  und  die  bei 
zuflilliger  Localisation  in  den  Vorderhornern  das  Symptom  einer  atro- 
phischen  Lahmung  erzeugt.  Gerade  diese  Annahme  gilt  aber  fiir  die  Ver- 
haltnisse,  die  wir  im  Gehirn  tbatsachlich  finden. 

Das  Endergebniss  der  von  Striimpell  angenommenen  Encephalitis 
ist  ein  porencephalischer  Defect,  nach  seiner  letzten  Aeusserung  auch  ein 
uraschriebener  sklerotischer  Herd.  Solche  Delecte  und  Sklerosen  finden 
sich  nun  im  Gehirn  nicht  ausschliesshch  in  der  motorischen  Zone, 
sondern  in  alien  anderen  Eegionen,  und  zwar  mit  denselben  ana- 
tomisehen  Charakteren  und  denselben  klinischen  Initial symptomen,  wie 
wir  hinzufugen  wollen. 

Audry  findet  bei  einseitigem  Vorkommen  der  Porencephalie  den 
Sitz  derselben  17mal  in  der  mittleren  Gehirnregion  (motorische  Zone), 
dagegen  7mal  im  Frontallappen,  4mal  im  Temporallappen,  4mal  an  der 
Gehirnbasis,  imal  an  der  medialen  Flache,  3mal  im  Occipitallappen. 

Die  Porencephalie  ist  allerdings  in  der  motorischen  Zone  haufiger 
als  in  jeder  anderen,  aber  die  anderen  Localisationen  nehmen  mehr  als 
die  Halfte  der  Piille  fiir  sich  in  Anspruch,  und  eine  plausible  Theorie 
erklart  die  grossere  Haufigkeit  in  der  motorischen  Zone  durch  die  Blut- 
versorgimg  aus  der  Arteria  cerebri  media,  welche  bekanntlieh  fiir  gewisse 
Circulationsstorungen  bevorzugt  ist. 

Osier  und  Eichardiere  kommen  zu  demselben  Ergebniss  in  Betreff 
der  Sklerose. 

Osier,  der,  wie  bereits  erwahnt,  als  pathologisch-anatomische  Grund- 
lage  der  eerebralen  Kinderlahmung  in  50  Fallen  die  partielle  oder  lobare 
Sklerose  fand,  sagt  Folgendes  iiber  die  Betheiligung  der  motorischen 
Zone  an  diesem  Processe:  In  alien  50  Fallen  war  die  Eolando'sche 
Gegend  in  hoherem  oder  geringerem  Grade  befallen,  manchmal  allein 
daran  betheiligt,  andere  Male  in  einen  welter  ausgedehnten  Process  ein- 
bezogen.  Es  ist  sicher,  dass  die  motorische  Eegion,  das  Verbreitungs- 
gebiet  der  Arteria  cerebri  media,  am  haufigsten  erkrankt  ist,  aber  dies 
ist  nicht  immer  der  Fall.  So  wird  es  z.  B.  nicht  ohne  Interesse  sein, 
wenn  wir  die  Verbreitung  der  Lasionen  in  zehn  Fallen  von  Sklerose, 
welche  das  Museum  der  Elwyn  Institution  aufbewahrt,  hier  mittheilen: 
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I.  Rechte  Heiiiisphiire:  Sklerotischer  Fleck  im  oberen  Scheitel- 
lilppchen.  Meningen  dcprimirt  und  adliilrent. 

II.  Rechte  Heiiiisphiire :  Erste  und  zweite  Frontalwindung.  Occipital- 
lappen. 

Linke  Hemisphiire :  Occipitallappen  fast  zerstort.  Hintere  Halfte  des 
oberen  Scheitelliippchens,  desgleichen  vordere  zwei  Drittel.  Erste,  zweite 
Frontalwindung  geringfiigig. 

III.  Rechte  Hemisphiire :  Cuneus.  Erste  Frontalwindung.  Gyrus  fornic. 
Linke  Hemisphiire:  Gyrus  liippocamp.,  linyualis,  occipital. 

Erste  Frontalwindung  etwas  u.  s.  w. 

Riehardiere  hebt  sogar  hervor,  dass  die  Liision  der  Sklerose  einc 
besondere  Vorliebe  fiir  die  Occipitallappen  zeigt;  er  hat  dieselben  in  sechs 
Fiillen  allein  sklerosirt  gefunden,  ja  er  beschreibt  Falle,  in  denen  das 
Kleinhirn  allein  der  Sklerose  verfallen  ist. 

Eine  Liihmung  kann  natiirlich  nur  dann  zu  Stande  kommen,  wenn 
die  Lasion  in  der  motorischen  Zone  sitzt,  und  somit  ist  es  nicht  zu  wundern, 
wenn  bei  cerebraler  Kinderliihmung  stets  eine  Erkrankung  der  motorischen 
Zone  gefunden  wird.  Wir  haben  ja  auch  Falle  angefiihrt,  in  denen  die 
Intensitiit  der  Erkrankung  in  der  motorischen  Zone  geringer  war  als  in 
anstossenden  Gebieten  (Salgo).  Es  geht  aber  offenbar  nicht  an,  wenn 
ein  Defect  oder  eine  Sklerose  in  der  motorischen  Region  gefunden  wu-d, 
diese  Yeranderung  fur  den  Rest  einer  Polioencephalitis  wegen  der  Analogie 
mit  der  Poliomyelitis  zu  erkliiren,  wiihrend  man  den  in  der  Niihe  be- 
findlichen  Defect  oder  sklerotischen  Herd,  der  keine  Analogie  mit  einer 
Riickenmarksaffection  tindet  und  auch  keine  Liihmung  erzeugen  kann, 
unbeachtet  lasst,  eventuell  gestatten  muss,  dass  letzterer  auf  Embolie  oder 
Trauma  zuriickgefiihrt  wird. 

In  seiner  zweiteu  Arbeit  hat  Strtimpell  iibrigens  zugegeben,  dass 
der  Sitz  der  Erkrankung  auch  in  der  Marksubstanz  des  Grosshirnes  sein 
kann  und  darum  auf  die  Bezeichnung  Polioencephalitis  verzichtet,  damit 
aber  gleichzeitig  ein  wesentliches  Stiick  der  Analogie  mit  der  Polio- 
myelitis acuta  fallen  lassen. 

Striimpell  hat  indess  die  Verwandtschaft  oder  Identitat  beider 
Krankheiten  auch  von  anderer  Seite  her  zu  begriinden  gesucht.  „Ich 
neige  mich  sogar  sehr  zu  der  Annahme",  sagt  er  in  seinem  1884  ge- 
haltenen  Vortrage,  „dass  beide  Krankheiten  ihrem  Wesen  nach  nahe 
verwandt,  ja  vielleicht  sogar  identisch  sind,  in  dem  Sinne,  dass  es  bei 
beiden  dasselbe  (vielleicht  infectiose)  Agens  ist,  welches  sich  das  eine 
Mai  in  der  grauen  Substanz  des  RUckenmarkes,  das  andere  Mai  in  der 
grauen  Rinde  des  Gehirnes  localisirt."  Wir  Ziehen  indess  aus  gleich  zu 
erwahnenden  Grunden  vor,  diese  Discussion  an  den  Namen  Marie's  zu 
kniipfen,  welcher  sich  derselben  Idee  etwas  spiiter  bemiichtigt  hat. 
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Marie's  Gleichstellung  der  Poliomyelitis  und  cerebraleu  Kinder- 
lahmung-  erinnert.  viellach  an  die  Vizioli's.  Er  legt  auf  dieselben  klini- 
sehen  Momente,  die  hier  und  dort  identisch  seien,  Gewicht,  tragt  ebenso 
den  bekannton  anatomischen  Thatsachen  Eechnung  und  geht  nur  in 
Betreff  der  Aetiulogie  iiber  ihn,  aber  ebenso  iiber  Strumpell  hinaus. 
Denn  Strumpell  hatte  die  Beziehung  der  gemeinhin  bei  Kindern  wirk- 
samen  Infectioiien  zu  seiner  Polioencephalitis  abgelehnt,  Marie  knupfte 
gerade  an  die  Thatsache  an,  dass  eine  Eeihe  von  Fallen  eerebraler  Kinder- 
lahmung  in  der  Eeconvaleseenz  von  diesen  Affectionen  beobaclitet  wird. 
Spinale  und  cerebrale  Kinderliihmung  sind  also  fur  Marie  beides  Erfolge 
von  Infectionskrankheiten,  entweder  postinfectiose  Localisationen  oder 
Wirkungen  eigener,  noch  unbenannter  Infectionen.  Dazu  ist  aber  aus- 
drucklich  zu  sagen,  dass  Marie  nicht  etwa  einen  besouderen  Mikro- 
orgauismus  der  cerebralen  Kinderlahmung  annimmt,  sondern  dieselbe 
Lasion  von  den  verschiedenartigsten  infectiosen  Ursachen  herruhren  lasst. 

Die  von  Strumpell  und  Marie  betonte  Analogie  zwischen  beiden 
Krankheiten,  der  infectiose  Ursprung,  sei  es  nun  in  Polge  des  namlichen 
Oder  verschiedener  Krankheitserreger,  griindet  sich  allerdings  auf  eine 
gewisse  Anzahl  von  Beobachtungen. 

Strumpell  hat  1888  zuerst  die  infectiose  Natur  der  Poliomyelitis 
dureh  die  Beobachtung  einer  kleinen  Epidemie  gestiitzt.  In  einem  kleinen 
Dorfe  bei  Erlangen  erkrankten  im  August  1886  drei  Kinder  an  spinaler 
Lahmung,  zwei  davon  waren  Geschwister.  In  einem  eine  halbe  Stunde 
weit  entfernten  Orte  wurde  gleichzeitig  eine  Erkrankung  an  „ Encephalitis" 
nach  Masern  bei  einem  8jahrigen  Kinde  beobachtet. 

Briegleg  theilt  die  Beobachtung  von  fiinf  Fallen  spinaler  Lahmung 
mil,  welche  alle  in  den  Monaten  Juni  und  Juli  in  einem  engbegrenzten 
Theile  Thiiringens  vorkamen  und  auf  der  Klinik  Vierordt's  in  Jena 
beobachtet  wurden.  Das  ProtokoU  der  Klinik  wies  Monate  vorher  und 
nachher  keinen  Fall  von  Poliomyelitis  auf. 

Es  ist  vielleicht  nicht  ilberflussig,  aus  Anlass  dieser  fiinf  Falle 
neuerdings,  was  langst  bekannt  ist,  hervorzuheben,  dass  der  bekannte 
„acute  Beginn  mitten  in  bester  Gesundheit  mit  Fieber  und  Convulsionen" 
hier  wie  bei  der  cerebralen  Kinderlahmung  eine  arge  Schematisirung  be- 
deutet.  Bereits  Seeligmiiller  (in  Gerhardt's  Handbuch)  hat  auf  die 
Variationen  und  auf  die  haufig  lange  Dauer  der  Prodrome  aufmerksam 
gemacht.  Und  doch  lasst  sich  ja  niemand  abhalten,  diese  Falle  mit  so 
verschiedenartigem  Beginn  auf  dieselbe  Lasion,  und  zwar  auf  eine  echte 
Entziindung  zuruekzufiihren ! 

In  Fall  I  erfolgte  die  Lahmung  ohne  alle  Anzeichen.  Die  Mutter 
bemerkte,  dass  das  Kind  allmalig  schlechter  auftrete. 
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In  Fall  II  war  acuter  Beginn  vorhanden.  Eiritagiges  Fiebei-  und 
Schlafsucht,  am  niichsten  Tage  wurde  die  Liilunung  bemerkt. 

In  Fall  III  klagte  das  Kind  8—10  Tage  lang  Uber  allgemeine 
Mudigkeit  und  Gehschwiiche,  erst  nach  dieser  Prodromalzeit  trat  vier- 
tiigiges  Fieber  auf. 

In  Fall  TV  ahnliche  Mudigkeit  und  Gehschwache  an  dem  spater 
gelilhmten  Bcine,  am  Abend  des  zweiten  Tages  Fieberanfall,  darauf 
Lahmung. 

In  Fall  V  schloss  sich  die  Lahmung  an  einen  Brechdurchfali, 
wahrend  dessen  viertiigiges  Fieber  auftrat. 

Convulsionen  wurden  in  keinem,  partielle  Zuckungen  in  einem  Falle 
angegeben. 

Diese  Variationen  des  Initialstadiums  finden  sich  in  der  namlichen 
Weise  bei  der  cerebralen  Kinderlahmung  wieder.  Wir  betonen  sie,  urn 
nachzuweisen,  dass  es  nicht  angeht,  einer  Gruppe  von  Fallen  wegen  einer 
Besonderheit  des  Initialstadiums  einen  besonderen  anatomischen  Process 
unterzulegen. 

Der  Gleiehstellung  von  Poliomtjelitis  anterior  acuta  und  Cerebral- 
lahmung  der  Kinder  standen  zur  Zeit  dieser  Publicationen  von  Striimpell 
und  Marie  Einwande  zweierlei  Art  im  Wege,  aus  der  Klinik  und  aus 
der  pathologischen  Anatomie  der  beiden  Affectionen.  Von  ersterer  Seite 
ier  musste  man  sich  erinnern,  dass  bei  der  Cerebrallahmung  vrenigstens 
fiir  eine  Eeihe  von  Fallen  ein  Zusammenhang  mit  vorhergehenden  In- 
fection skrankheiten  bekannt  w^ar,  wahrend  gerade  diese  ittiologische  Ab- 
hangigkeit  bei  der  Spinallahmung  zu  entfallen  schien.  Ein  Kenner  der 
Nervenkrankheiten  wie  Gowers  nahm  gerade  diesen  Unterschied  zum 
Anlass,  um  sich  gegen  die  Analogisirung  der  cerebralen  mit  der  spinalen 
Affection  zu  erklaren. 

Ferner  konnte  man  einwenden:  Wenn  beide  Affectionen  Ausdruck 
desselben  Krankheitsprocesses  und  Wirkung  desselben  Krankheitserregers 
sind,  der  sich  in  dem  einen  Falle  die  Localisation  im  Hirn,  im  anderen 
die  im  Eiickenmark  ausgesucht  hat,  so  miisse  man  relativ  haufig  auf  Falle 
stossen,  in  denen  beide  Localisationen  zusammentreffen,  also  deren  klinische 
Zeichen  sich  vermengen.  Eine  analoge  Behauptung  z.  B.  vereinigt  die  Tahcs 
dorsalis  und  die  progressive  Paralyse  als  gleichartige  Folgen  desselben 
Processes  und  der  namlichen  Aetiologie  und  darf  sich  auf  die  Haufigkeit 
einer  Taboparalyse  als  ihren  Erweis  berufen.  Wir  erinnern  uns  aus  einer 
der  vorstehenden  Erorterungen,  dass  die  Zusammengehorigkeit  der 
Wernicke'schen  und  der  Striimpell'schen  Encephalitis  in  iihnlieher  Weise 
durch  Mittelformen  erhiirtet  wurde,  in  denen  beiderlei  Localisationen  und 
beiderlei  Symptome  zum  Ausdrucke  kommen.  Wende  man  nicht  ein, 
dass  man  nicht  im  Stande  ware,  eine  gleichzeitig  spinale  und  cerebrale 
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Kinderlahmung  zii  diagnosticiren.  Dies  hiitte,  theoretisch  betrachtet,  gar 
keine  Schwierigkeiten,  selbst  dann  nicht,  wenn  die  Lillimung  von  beiden 
Aflfectionen  her  dieselbe  Korperseite  betreffen  wurde.  Nach  dem  Grund- 
satz,  dass  bei  zwei  dieselbe  Bahn  betrefifenden  Herden  im  Nervensystem 
nur  der  untere  zur  symptomatischen  Ausprilgung  gelangt,  wurde  die 
Poliomyelitis  allerdings  den  Gehirnherd  theilweise  verdecken;  aber  es  ist 
sehr  gut  der  Fall  denkbar,  dass  die  Poliomyelitis  nur  das  Lendenmark 
befallen  hat,  wahrend  ein  Herd  in  der  motorischen  Zone  besteht.  Dann 
ware  das  klinische  Bild  das  einer  cerebralen  Hemiplegie  im  Gesicht  und 
am  Arme,  wahrend  das  Bein  die  genugsam  verschiedenen  Ziige  der 
schlaffen  atrophischen  Lahmung  zeigt.  Die  Folgeerscheinungen,  die  zur 
Spinallahmung  sicherlich  nicht  gehorige  Epilepsie,  wiirden  zur  weiteren 
Bekriiftigung  der  Diagnose  beitragen. 

Von  solchen  Mischformen  war  in  der  Literatur  damals  nichts  ver- 
zeichnet,  was  der  Kritik  Stand  gehalten  hatte.  Nicht  gleichwerthig  mit 
der  Erfiillung  emer  solchen  Forderung  war  eine  Beobachtung  von.  Mobius 
von  gleichzeitiger  acuter  Erkrankung  zweier  kleiner  Geschwister,  die  bei 
dem  einen  Kinde  eine  Spinal-,  beim  anderen  eine  Cerebrallahmung 
hinterliess. 

Die  andere  Schwierigkeit  gegen  die  Identitat  der  beiden  Affectionen 
lag  in  der  damals  herrschenden  Auffassung  von  deren  anatoraischen. 
Befunden.  Die  Foliotmjelitis  anterior  acuta  hielt  man  mit  Charcot  fur 
eine  systematische  Erkrankung  der  grauen  Vorderhorner  entziindlicher 
Natur;  von  der  Cerebrallahmung  musste  man.  nach  alien  Erfahrungen 
aussagen,  dass  sie  durch  nicht  systematische  Erkrankung  grauer  und 
weisser  Hirnsubstanz,  gelegentlich  unzweifelhaft  durch  Gefasserkrankung 
bedingt  sei.  Es  gait  diesen  Widerspruch  zu  losen,  und  wir  haben  gehort, 
dass  dies  auf  zwei  entgegengesetzten  Wegen  versucht  wurde.  Vizioli 
und  zumal  Marie  nahmen  die  pathologische  Anatomic  der  Cerebral- 
lahmung zu  ihrem  fixen  Punkt ;  sie  mussten  dann  zum  Zweifel  gelangen, 
ob  die  Poliomyelitis  ihren  Namen  verdiene,  wirklich  eine  System- 
erkrankung  sei.  Strum  pell  hielt  gerade  die  letztere  Auffassung  fest;  er 
musste  darum  die  Cerebrallahmung  auf  eine  systematische  Polioencephalitis 
zuruckfuhren,  was  nicht  ohne  willkiirliche  Auswahl  unter  dem  Materiale 
der  Erfahrung  gelang. 

Neuere  Arbeiten  und  Erfahrungen  scheinen  nun  das  Problem  einer 
Losung  im  Sinne  von  Vizioli  und  Marie  naher  gebracht  zu  haben.  Es 
ist  zunachst  entschieden  worden,  dass  man  die  Poliomyelitis  anterior 
acuta  des  Kindes  nicht  ansehen  durfe  als  eine  systematische  Affection, 
welche  sich  die  Vorderhornzellen  auswahlt,  sondern  als  einen  diffuseren 
Ruckenmarksprocess,  dem  die  Nervenzellen  secundar  zum  Opfer  fallen. 
Eigentlich  bedurfte  es  fiir  diese  geiiuderte  Erkenntniss  keiner  neuen  Er- 
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fahrung",  sondern  einer  Geltendmachung  der  Anspriiche  alterer  Beob- 
aehtungeii.  Fast  gleicbzeitig  mit  der  bedeutsamen  Arbeit  von  Cbarcot 
und  Joffroy,  welche  die  systematiscbe  Natur  der  Poliomyelitis  bebauptete, 
war  ein  Sectionsbefund  von  Parrot  und  Joffroy  raitgetbeilt  worden,  in 
dem  die  Autoren  die  patbologiscben  Befunde  an  den  Gefassen  und  weissen 
Striingen  des  Riickenmarkes  hervorhoben ;  docb  hielten  auch  sie  die  Er- 
krankung  der  Nervenzellen  filr  das  Priniiire  des  Processes.  Roger  und 
Daraascbino  (1871),  die  Gelegenbeit  batten,  Falle  von  Poliomyelitis  nacb 
kiirzerem  Bestande  anatomiscb  zu  untersucben,  erkannten  als  Ursacbe  der 
Affection  eine  „Myelitis  der  Vorderborner".  Ley  den  zog  (1875)  aus 
eigenen  und  fremden  Beobaebtungen  den  Scbluss,  dass  der  Process  der 
spinalen  Kinderlabmung  kein  einbeitlicber  sei,  sondern  verscbiedene 
Formen  erkennen  lasse,  denen  gemeinsam  ist,  dass  sie  als  acute  Myelitis 
auftreten  und  entweder  von  vorneberein  oder  docb  weiterbin  die  graue 
Substanz  der  Vorderborner  in  ibr  Bereicb  zieben. 

Die  Widerspriicbe  dieser  und  anderer  Autoren  (Eisenlobr,  Siemer- 
ling  u.  s.  w.)  ricbteten  sicb  gegen  zwei  Bebauptungen,  die  Cbarcot  in 
Sachen  der  Poliomyelitis  anterior  infantilis  aufgestellt  und  durcb  seine 
Autoritat  aufrecbt  erbalten  batte.  Cbarcot  driingte  den  entztindlicben 
Cbarakter  der  Affection  zuriick,  um  ibre  systematiscbe  Natur  zu  betonen, 
da  die  acute  Entziindung  docb  ein  Agens  ist,  dem  man  eine  Beschriinkung 
auf  ein  gewebUcbes  System  nicht  leicbt  zuscbreiben  kann.  Er  stand 
damals  unter  dem  Banne  der  Entdeckungen  Flecbsig's,  welcbe  die 
Systeme  als  Einbeiten  der  Riickenmarksstructur  aufgewiesen  batten.  Er 
erklarte  ferner  die  Erkrankung  der  grossen  Nervenzellen  fiir  das  Wesent- 
licbe  des  Processes  und  wies  darauf  bin,  dass  an  manchen  Stellen  des 
erkrankten  Markes  die  Atropbie  dieser  Zellen  und  der  von  ibnen  aus- 
gebenden  motoriscben  Wurzeln  das  Ganze  des  anatomiscben  Befundes 
ausmacbe.  Als  Stiitze  fiir  seine  Ansicbt  fiibrte  er  an,  dass  die  Ganglien- 
zellen  in  Gruppen  verandert  gefunden  vrerden,  wabrend  andere  Gruppen 
der  Atropbie  entgangen  zu  sein  scbeinen. 

Die  grosse  Mebrzabl  spaterer  Untersucber  betonte  nun  gegen 
Cbarcot,  dass  die  anatomiscben  Befunde  bei  Poliomyelitis  einen  ent- 
ziindlichen  Process  erscbliessen  lassen,  der  berdweise  oder  diffus  ira 
Riickenmark  aufgetreten  sei  und  nicbt  zu  iibersebende  Veriinderungen 
aucb  in  anderen  Querscbnittsgebieten  als  im  Vorderborn  binterlassen  babe. 
Nicbt  bei  alien  Autoren  verbindet  sicb  mit  diesem  der  andere  Wider- 
sprucb,  der  gegen  die  vorwiegende  Bedeutung  oder  primare  Natur  der 
Nervenzellenerkrankung.  So  entscbeidet  sicb  z.  B.  Rissler,  dessen  Material 
einer  Epidemic  von  Poliomyelitis  entstammte,  dafiir,  dass  die  Ganglien- 
zellen  den  Angriffspunkt  der  Erkrankung  gebildet  batten,  well  deren  Ver- 
anderung  unverbaltnissmassig  deutlicber  war  als  die  anderer  Gewebs- 
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bestandtheile,  und  erkliirt  die  Localisation  des  Processes  in  den  Olarke- 
schen  Saulen  und  Hinterhornern  ftir  eine  Zufiilligkeit  oder  ein  secundiires 
Philnomen. 

Die  Fillle  Eissler's  stammten,  wie  erwahnt,  aus  einer  1889  in 
Norwegen  beobachteten  Epideraie;  sie  batten  klinisch  wie  anatomisch 
Eeizzustande  des  Darras  sowie  Milzsehwellung  gezeigt,  so  dass  Eissler 
die  Poliomyelitis  fiir  eine  nicht  nur  entztindliebe,  sondern  auch  infectiose 
Erkrankung  erkliiren  konnte.  Er  realisirt  also  hier  die  Vorstellung  eines 
infectios-entziindlichen  und  doch  systematischen  Processes,  welche  vielleicht 
vor  der  Kritik  der  allgemeinen  Pathologie  nicht  Stand  balten  wiirde. 

Die  Meinungsverscbiedenheiten  in  Betreff  des  Processes  der  Polio- 
myelitis waren  zum  guten  Tbeil  durch  den  Umstand  ermoglicbt,  dass  so 
viele  Beobaebter  sich  mit  der  Untersucbung  der  lange  bestehenden  End- 
yerilnderungen,  der  Gewebsnarben  im  Eiickeninark,  batten  begniigen 
mlissen.  Die  wabrscheinlicb  richtige  Deutung  des  Krankbeitsprocesses 
gelang  zuerst  Goldscbeider  bei  Untersuehung  nach  bloss  zwolftagigem 
Krankbeitsbestand. 

Die  anatomiscben  Veranderungen  waren  im  Lendenmark  am  deut- 
liebsten,  erstreckten  sich  aber  mit  geringerer  Intensitat  auf  die  anderen 
Hoben  des  Eiickenmarkes.  Sie  waren  vor  Allem  an  den  Gefassen  sicbtbar; 
schon  die  Piagefiisse  zeigten  sich  stark  gefiillt;  die  Gefiisse  im  Sulcus 
longit.  anterior  aber  waren  mit  all  ibren  Verzweigungen  prall  gefiillt 
und  dilatirt  und  enthielten  in  ibrer  Wand  wie  in  ihrer  nachsten  Um- 
gebung  eine  grosse  Menge  einkerniger  Eimdzellen.  Dieselben  bilden 
formliche  Walle  um  die  kleinen  Venen  und  Capillaren  und  erstrecken 
sich  von  ihnen  aus  in  mebr  lockerer  Anbaufung  in's  Gewebe. 

Die  nattirlichste  iiuffassung  der  Verbaltnisse  ist  nach  Goldscbeider, 
dass  sich  ein  Eeizzustand  in  den  Gefasswandeu  etablirt  babe,  welcher 
zu  deren  Dilatation  und  zu  lebbafter  Proliferation  adventitieller,  beziehungs- 
weise  endothelialer  Elemente  gefiibrt  hat.  Von  hier  aus  hat  sich  der 
Process  weiter  auf  die  NeurogHa  erstreckt  und  diese  zur  Proliferation 
gebracht.  Die  Veranderungen  der  Ganglienzellen  sind  als  degenerative  und 
ais  secundare  zu  deuten.  Dass  nicht  etwa  der  umgekehrte  Zusammenhang 
vorliegt,  gebt  aus  folgenden  Momenten  hervor:  1.  dass  schon  innerhalb  der 
Pia  Veranderungen  besteben,  2.  dass  die  Gefassaffection  sich  am  deut- 
lichsten  an  den  grosseren  Gefassen  des  Sulcus  longit.  anterior  auspragt, 
3,  dass  dieselbe  auch  in  der  weissen  Substanz  zu  beobachten  ist.  ^line 
entscheidende  Bekriiftigung  erwucbs  der  Auffassung  Goldscheider's 
sodaiin  aus  der  Vergleichung  der  Ausbreitung  der  Krankheitsherde  mit 
den  durch  Kadyi  genau  erforschten  Verbal tnissen  der  Gefassverzweigung 
im  Eiickenmarke.  Es  zeigte  sich,  dass  die  Herde  durchwegs  Form  und 
Ausdehnung  von  Gefassbezirken  nacbahmen,  und  dass  die  Auswahl  der 
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degenerirten  oder  verschonten  Xervenzellen  nicht  nach  Zellgruppen,  sondern 
nacli  Gefassbezirken  erfolgt.  Dieselbe  Zellgruppe  erscheint  in  der  einen 
Holie  frei,  in  der  anderen  degenerirt,  je  nachdem  das  versorgende  Gefiiss 
intact  Oder  erkrankt  gefunden  wird.  Auch  das  Vorkommen  von  Stellen 
im  Ruckenmark,  die  in  einem  schwer  alterirten  Gewebe  fast  intaete 
Nervenzellen  enthalten,  drilngt  die  Affection  der  nervOsen  Elemente  beim 
polioni3'elitischen  Process  von  der  ersten  Stelle  weg. 

Die  Befunde  und  Deutungen  Goldscheider's  sind  von  spateren 
Untersuchern  (Dauber,  Redlich)  vollinhaltlich  bestatigt  worden.  Somit 
darf  man  die  acute  Spinalliihmung  der  Kinder  als  die  Folge  eines  entztind- 
lichen  Processes  auffassen,  einer  Myelitis,  die  sich  diffus  oder  herdweise 
localisirt.  Was  folgt  aber  aus  dieser  Erkenntniss  far  die  Lehre  von  der  Infan- 
tilen  Cerebrallahmung,  iuwieferne  wirkt  erstere  auf  unsere  Auffassung  von 
deren  Processen  und  Initiallasionen  zuriick? 

Man  muss  zugestehen,  dass  nun  eine  der  Schwierigkeiten  fur  die 
Zusammenfassung  der  beiden  Afifectionen  behoben  ist,  an  weleher  Vizioli 
und  Marie  nocli  Anstoss  nehmen  mussten.  Die  Poliomyelitis  infantum  ist 
so  wenig  eine  Systemerkrankung  wie  die  Initialalfection  der  Infantilen 
Cerebrallahmung  eine  solche  sein  kann.  Der  Analogic  standen  aber  noch 
andere  Bedenken  im  Wege.  Die  Cerebrallahmung  tritt  oftmals  acut  im  Zu- 
sammenhange  mit  Infectionen  auf,  soil  nach  Marie  selbst  der  Ausdruck 
unbenannter  Infectionskrankheiten  sein  konnen.  Ist  die  Poliomyelitis  in- 
fantum gleichfalls  eine  infectiose  Erkrankung?  Goldscheider,  Eedlich 
u.  A.  bejahen  dies  im  Gegensatze  zu  Gowers  (vgl.  S.  168).  Sie  berufen  sich 
auf  die  bereits  zahlreiehen  Beobachtungen  von  epidemischem  Auftreten 
der  Poliomyelitis  (Strtimpell,  Briegleg,  Medin,  Leegard,  Cordier), 
die  haufig  wiihrend  der  Erkrankung  zu  beobachtende  Milzschwellung 
(Goldscheider,  Rissler),  auf  die  gelegentlich  beschriebene  Combination 
von  Poliomyelitis  mit  Polyneuritis  (Gowers).  Indess  ist  die  gesuchte 
Analogic  mit  der  acuten  Cerebrallahmung  der  Kinder  auf  diesem  Wege 
nicht  herzustellen.  Beispiele  fiir  epidemisches  Auftreten  fehlen  vollig  in 
der  Klinik  der  cerebralen  Affection,  und  das  „Einsetzen  der  Poliomyelitis 
nach  vorausgegangenen  Infectionskrankheiten",  das  Redlich  als  bekatint 
anzunehmen  scheint,  scheint  mir  aus  der  Literatur  nicht  ervs^eisbar. 

Man  darf  auch  nicht  ausser  Acht  lassen,  dass  „  Poliomyelitis  anterior" 
gerade  im  Sinne  Goldscheider's  eine  pathologisch-anatomische  Diagnose 
bedeutet  und  nichts  vs^eiter.  Die  Systemerkrankung  Charcot's  konnte 
kaum  etwas  anderes  als  ein  Krankheitsindividuum  sein;  entzundhche 
Aff"ectionen,  die  das  infantile  Ruckenmark  diff"us  oder  herdweise  befallen 
und  dann  bei  der  Untersuchung  die  von  Goldscheider  geschilderten 
Yeranderungen  zeigen,  mag  es  mehrere  geben  von  verschiedenartiger 
Aetiologie  und  klinischer  Bedeutung.   Es  ist  jetzt  zweifelhaft  geworden. 
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ob  die  Poliomyelitis  infantum  einer  klinischen  Einheit  entspricht  oder  nur 
einem  Localisationstypus,  ob  die  von  Eissler  beobachteten  Falle  oder 
die  mit  Polyneuritis  combinirten  dasselbe  sind,  wie  unsere  vereinzelt  vor- 
koraraende,  gutartig  ablaufende  v.  Heine'sche  Kinderlahmung.  Es  kann 
so  sein,  aber  es  ist  nicht  ausgemacht;  es  fehit  offenbar  die  Kenntniss 
der  Krankheitserreger  (Lebewesen  oder  Krankheitsstoflfe),  die  allein  liber 
den  Werth  des  Terminus  „ Poliomyelitis  anterior  acuta  infantum"  ent- 
scheiden  kann.  Die  Existenz  einer  anderen  Form  von  Poliomyelitis  nach 
deifi  Sinne  Charcot's  ist,  wie  Goldscheider  selbst  ausfiihrt,  noeh  keines- 
wegs  ausgeschlossen.  Kurz,  die  nosographische  Kritik  hat  bei  der  Polio- 
myelitis der  Kinder  ungefahr  die  namliche  Aufgabe  zu  losen  wie  bei 
deren  angeblicher  Encephalitis. 

Was  von  jeher  zur  Analogisirung  der  Poliomyelitis  mit  der  Cerebral- 
affection  der  Kinder  drangte,  war,  wenn  man  auf  den  Kern  eingeht.  die 
Aehnliehkeit  in  Auftreten  und  Verlauf.  Nach  kurzen  Prodromen  Eintritt 
der  Symptome  in  vollster  Auspragung,  darauf  Ende  des  Krankseins, 
Stillstand  und  Eegression;  obwohl  diese  Charaktere  sich  ebensowohl 
mit  einer  rein  vascularen  Lasion,  Hamorrhagie  oder  Embolie,  vereinen 
wiirden. 

Nach  unseren  friiheren  Ausfiihrungeu  wird  man  sich  von  vorne- 
herein  darauf  beschriinken,  diese  Analogie  bloss  I'ur  einen  Theil  der 
klinisch  so  benannten  Falle  —  hier  und  dort  —  in's  Auge  zu  fassen.  Es 
eriibrigt  dann  die  spater  zu  behandelnde  Frage,  ob  man  nach  klinischen 
Anzeichen  unterscheiden  kann,  welche  Krankheitseinzelfalle  von  beiden 
Seiten  fiir  diese  Analogie  oder  Identificirung  in  Betracht  kommen.  Das 
gesammte  Formengebiet  der  Infantilen  Cerebrallahmung  auf  Encephalitis 
zu  beziehen  oder  diesen  Namen  nur  fiir  Falle  solcher  Herkunft  vergeben 
zu  wollen,  dies  ist  offenbar  unstatthaft. 

Woher  weiss  man  nun  aber,  dass  von  den  Fallen  der  Infantilen 
Cerebrallahmung  auch  nur  eine  gewisse  Anzahl  auf  entzundliche  Processe 
zuriickgeht,  die  identisch  oder  ahnlich  sind  dem  der  Poliomyelitis?  Man 
muss  gestehen,  dass  sichere  Erweise  hiefiir  noch  immer  nicht  vorliegen ; 
nicht  so  sehr  die  Erfahrung  als  die  psychische  Disposition  der  Autoren 
hat  sich  zu  Gunsten  der  Encephalitis  gewandelt.  Es  ist  allerdings  noch 
ein  Argument  zu  besprechen,  dessen  Thema  friiher  einen  Einwand  gegen 
die  Identitat  der  beiden  Krankheiten  geliefert  hat.  Man  pflegte  die 
Forderung  aufzustellen,  dass  Spinal-  und  Cerebrallahmung  doch  gelegent- 
lich  an  demselben  Kind  combinirt  auftreten  mussten,  wenn  die  beiden 
nur  verschiedenen  Localisationen  desselben  Krankheitserregers  oder  Pro- 
cesses entsprechen. 

Nun  haben  die  letzten  Jahre  drei  solcher  Beobachtungen  gebraeht 
von  Lamy,  Redlich  und  Beyer,  sammtlich  von  Autopsie  begleitet. 
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Leider  kann  keine  dieser  Beobachtungeu  als  tadellos  auerkariiit  werdon. 
so  werthvoU  sie  an  sich  sind. 

Lamy's  Kraaker,  43  Jahre  alt,  zeigte  eine  atropbisebe  Lahmung 
des  recbten  Beines  mit  Verkiirzung,  ^jes  equinus  und  RefiexaufbebuDg. 
Dieselbe  staramte  aiis  friiber  Kindbeit,  iii  welcber  Epocbe  aucb  biiufig 
Convulsiorien  vorfielen,  die  sicb  seitber  nicbt  wiederljolt  batten.  Er  war 
intellectuell  sehr  wenig  entwickelt. 

Die  Autopsie  ergab  mebrfacbe  Lasionen  an  der  convexen  Oberflacbe 
der  linken  Hemispbiire,  Stellen  im  oberen  Scbeitel-  und  im  Stirnlappen,  an 
denen  die  Pia  undurcbsicbtig,  verdickt  und  adbiirent,  die  Hirnsubstanz 
unter  ibr  grau  verfiirbt  und  erweicbt  war.  Ausserdem  im  Lumbarmark 
recbts  ein  Herd  mit  Atropbie  der  Nervenzellen  und  der  von  ibnen  aus- 
gebenden  Wurzeln. 

Der  Fall  Lamy's  entbalt  von  der  versprocbenen  Combination  zweier 
Krankbeitsbilder  offenbar  nicbts  als  die  kliniscbenZeicben  der  Poliomyelitis; 
die  Abwesenbeit  einer  spastiscben  Hemiplegie  ist  durcb  kein  Eaisonne- 
ment  zu  ersetzen. 

Lamy  iiberscbatzt  offenbar  unser  Recbt,  Sectionsbefunde  zu  deulen, 
wenn  er  das  Urtbeil  ausspricbt,  dass  die  Lasionen  des  Gebirnes  von  solcber 
Art  waren,  dass  sie  bei  grosserer  Ausdebnung  eine  Cerebrallabmung  er- 
zeugt  batten.  Tbatsaeblicb  war  eine  solcbe  nicbt  vorbanden,  nicbt  einmal 
zur  Entwicklung  von  Epilepsie,  die  am  ebesten  fiir  den  Ausfall  der 
Labmung  entscbadigen  konnte,  war  es  gekommen.  Plaques  von  Meningitis 
mit  Erweicbung  darunter,  wis  sie  Lamy's  Kranker  zeigte,  geboren  auch 
keineswegs  zu  den  fiir  Infantile  Cerebrallabmung  cbrarakteristiseben  Be- 
funden.  Weit  mebr  Beweiskraft  kame  dieser  Beobacbtung  zu,  wenn  etwa 
an  Stelle  dieser  Plaques  umscbriebene  Sklerose  sicb  gefunden  batte. 

Dieser  Fall  ist  also  nur  patbologiscb-anatomiscb  eine  Combination 
von  Spinal-  und  Cerebralleiden,  und  nicbt  aucb  kliniseb.  Das  ist  aber 
nicbt  gleiebwertbig,  denn  er  beweist  uns  nur,  dass  es  Processe  gibt,  die 
sich  gleicbzeitig  im  Hirn  und  im  Eiickenmarke  localisiren,  nicbt  aucb, 
dass  dieser  Process  der  gesucbte  der  Infantilen  Cerebrallabmung  ist. 

Die  Beobacbtung  von  Eedlieh  (gleicbfalls  1894)  betrifft  ein  5Monate 
altes  Kmd,  das  nacb  neuntiigiger  Krankbeit,  nacb  geringem  Fieber,  unter 
Benommeubeit,  an  Respirationslabmung  verstarb.  Am  vierten  Tag  batten 
sicb  scblaffe  Lahmung  aller  vier  Extremitaten  mit  Verlust  der  Patellar- 
reflexe,  Scbluckbeschwerden,  Heiserkeit  eingestellt.  Convulsionen  werden 
nicbt  erwiibnt. 

Es  ist  dies  derselbe  Fall,  durcb  dessen  Untersucbung  Redlich  die 
Mittheilung  Goldscbeider's  uber  Poliomyelitis  bestiitigen  konnte.  Ausser 
den  Veriinderungen  im  Ruckeumarke  fanden  sicb  bier  aber  aucb  zabl- 
reiehe  kleine  Entziindungsberde  in  der  Briicke,  im  Hirnscbenkel,  in  der 
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inueren  Kapsel  und  im  Centrum  semiovale.  Eedlich  nnd  sein  Scliuler 
Neurath  verwerthen  diesen  Befund  als  Erweis  der  Combination  von 
Poliomyelitis  und  Encephalitis;  er  ist  aber  noch  gewichtigeren  Ein- 
wendungen  ausgesetzt  als  der  Fall  von  Lamy.  Klinisch  war  die  Er- 
krankung,  wie  der  Autor  selbst  angibt,  kaum  mit  Sieherheit  als  Polio- 
myelitis zu  deuten,  zum  Symptom enbilde  der  Infantileu  Cerebrallahmung 
fehlte  so  ziemlich  alles.  Der  anatomische  Befund  deckt  einen  schweren 
entziindlichen  Process  auf,  der  vielleicht  in  aufsteigender  Richtung  das 
ganze  Nervensystem  befallen  hatte.  Wenn  man  sich  nicht  auf  den  rein 
anatomischen  Standpunkt  stellen  will,  dass  jede  Affection  des  Gehirns 
entzundlicher  Natur  und  jede  vom  Gehirn  ausgehende  Lahmung  zur 
Infantilen  Cerebrallahmung  zu  rechnen  ist,  erfahrt  man  aus  der  Be- 
obachtung  Eedlich's  nichts  tiber  die  Processe  der  uns  klinisch  so  genau 
bekannten  Cerebralen  Kinderlahmung. 

Am  vollstiindigsten  in  klinischer  wie  in  anatomischer  Hinsicht  ist 
der  Fall  von  Beyer  (1895):  22jahriges  Madchen  mit  Parese  und  Atrophic 
der  linken  Extremitaten  seit  ihrem  funften  Jahr,  seither  Abnahme  der 
Intelligenz.  Mit  12  Jahren  Auftreten  von  Anfallen  mit  Bewusstlosigkeit,  zu 
denen  in  den  letzten  Jahren  Krampfe  hinzugekommen  waren.  Aiiffalliger- 
weise  war  der  Tricepsreflex  links  gesteigert,  der  Patellarreflex  aber  sehr 
schwach. 

Anatomisch:  Porencephalischer  Defect  der  rechten  Hemisphare, 
der  erste  Temporal windung,  Gyrus  marginalis,  das  untere  Drittel  der 
Centralwindungen,  Stiicke  der  Frontalwindungeu  und  die  Insel  umfasste. 
Keine  Eadidarstellung  der  angrenzenden  Windungen;  die  Hohle  mit 
seroser  Fliissigkeit  gefiillt,  von  Trabekeln  und  Gefassen  durchzogen,  von 
Pia  iiberkleidet  (erworbener  Defect).  In  der  Hohe  der  dritten  Lumbal- 
wurzel  des  Riickenmarkes  ein  sklerotischer  Herd  im  linken  Vorderhorn 
von  V2  Durchmesser,  Ganglienzellenschwund,  Atrophic  der  vorderen 
Wurzel. 

Man  konnte  gegen  den  Fall  Beyer's  einweudeu,  dass  ein  deut- 
licherer  Ausdruck  der  Combination  im  klinischen  Bilde  wohl  moglich 
ware,  wenn  namhch  der  spinale  Herd  auf  derselben  Seite  liige  wie  der 
Hirndefeet.  (Uebrigens  ist  die  Beschreibung  des  Falles  eine  sehr  fragmen- 
tarische.)  AUein  die  Eefiexaufhebung  am  Beine  darf  uns  als  Zeichen  der 
Spinalerkrankung  geniigen.  Dieser  Fall  bietet  aber  einen  anderen  Mangel, 
der  seinen  Werth  fur  unsere  Zwecke  vollig  aufhebt,  eine  Eigenthtimlich- 
keit  der  Aetiologie.  Das  Madchen  war  bis  zum  achten  Lebensjahr  vollig 
normal  gewesen,  in  diesem  Alter  war  sie  durch  Ueberfahren  verletzt 
worden,  und  auf  dieses  Trauma  gingen  ihre  Liihmungen  zuruck.  Es  ist 
nun  ganz  belanglos  fur  das  Problem  der  Identitat  von  Poliomyelitis  und 
Polioencephalitis,  wenn  eine  traumatische  Gewalt  gleichzeitig  Hirn-  und 
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EUckenraarkslierde  setzt,  was  einem  rein  zufalligen  Zusammentreffen  gleich- 
komrat. 

Somit  haben  wir  durch  La  my  imd  Eedlich  neuerdings  erfahren, 
dass  schwere  entzundliche  ACfectionen  vorkommen,  deren  Localisation  iiber 
die  Scheidung  zwischen  spinalem,  cerebralem  und  etwa  noch  peripherischem 
Antheil  des  Nervensystems  hinaussetzt.  Es  ist  uns  aber  nicht  gezeigt 
worden,  dass  einer  der  Initialprocesse  der  Infantilen  Cerebrallahmung  zu 
dieser  Eeihe  gehort,  und  gute  Beispiele  fiir  die  klinische  Combination 
von  Infantiler  Spinal-  und  Cerebrallahmung  sind  noch  zu  erbringen. 
Conner  der  angestrebten  Identificirung  beider  Aflfectiouen  werden  noch 
geltend  machen  konnen,  dass  die  schweren,  in  raschem  Tod  ausgehenden 
Fiille,  welche  dem  Anatomen  so  erwunscht  sind,  klinisch  ilberhaupt  keine 
gtinstigen  Objeete  fiir  die  Diagnostik  abgeben  konnen  und  dass  der  ver- 
muthlich  einheitliche  Entziindungsprocess,  um  den  es  sich  handelt,  bei 
leichterer  Erkrankung  sich  in  einer  einzigen  Localisation  zu  erschopfen 
pflege,  wofiir  es  an  Analogien  bei  anderen  Krankheitsprocessen  nicht 
mangle.  Gegner  derselben  Lehre  diirfen  noch  darauf  hinweisen,  dass  die 
Epilepsie,  dies  charakteristisehe  Zeichen  so  vieler  cerebraler  Processe  im 
Kindesalter,  so  gut  wie  gar  keine  klinische  Affinitat  zur  v.  Heine'schen 
Spinallahmung  erkennen  lasse. 

Fassen  wir  das  Fiir  und  Wider  in  Saehen  der  entziindhchen  Initial- 
processe bei  der  Infantilen  Cerebrallahmung  zusammen,  so  ergibt  sich 
etwa,  dass  solche  wohl  mogiich  sind,  durch  die  Constatirung  der  acuten, 
nicht  eitrigen  Encephalitis  bei  Erwachsenen  und  durch  die  Analogic  mit 
den  Processen  der  Infantilen  Spinallahmung  wahrscheinlich  gemaeht 
werden,  dass  sie  aber  noch  keineswegs  erwiesen  sind,  und  dass  uns  noch 
jeder  Anhalt  fehlt,  um  zu  beurtheilen,  fiir  welchen  Bruchtheil  der  Falle 
von  Cerebrallahmung  wir  die  Ableitung  von  Encephalitis  erwarten  sollen. 
Es  ist  mogiich,  dass  uns  die  Encephalitis  die  Liicke  in  der  Aetiologie 
der  Infantilen  Cerebrallahmungen  ausfuUen  wird,  welche  durch  Trauma, 
Hamorrhagie  und  Embolic  nicht  zu  decken  ist.  Die  verworrene,  mit 
principiellen  Unklarheiten  zusammenhangende  Fragestellung  fruherer 
Autoren,  ob  solche  Processe  nur  als  entzundliche  oder  nur  als  infectiose 
aufgefasst  werden  sollen,  ist  zwar  noch  nicht  ganz  abzuweisen,  scheint 
aber  eine  theilweise  Erledigung  durch  die  Anerkennung  von  Processen 
infectios-entzundlicher  Natur  zu  finden.  Die  Identitat  der  Processe  bei 
Poliomyelitis  und  Infantiler  Cerebrallahmung  kann  nur  fur  einen  Theil 
der  Formen  hier  und  dort  in  Betracht  kommen,  harrt  noch  ihrer  strengen 
Begrtindung,  hat  sich  aber  als  fruehtbare  „ Working  Hypothesis"  er- 
wiesen. 
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Durch  einzelne  Beobaehtungen  der  jungsten  Zeit  scheint  nun  der 
Nachweis  fur  das  Vorkommen  acuter,  nicht  eitriger  Encephalitiden  ira 
Xindesalter  direct  erbracht  worden  zu  sein. 

Ganghofner  (Wiener Naturlbrscher-Versammlung,  1894)  beobachtete 
Iblgenden  Fall: 

Ein  3  Monate  altes  Kind,  von  Greburt  an  wohl,  das  4  Wochen  vor  der 
Anfiiahmo  zu  Boden  gefallen  war,  doch  olme  liierauf  Storungen  zu  zeigen, 
erkrankte  am  14.  Mai  piotzlich  unter  Fieber,  Steifigkeit  der  Halsmuskeln  und 
zeitweise  der  Extremitaten,  Wendung  des  Kopfes  und  der  Augen  nacli  links. 
Am  18.  Mai  constatirt  man  Sopor,  Deviation  conjuguee  naeh  links,  Pupillen- 
enge ;  alle  Extremitaten  starr,  der  linke  Arm  im  Ellbogen  gebeugt,  der  rechte 
gestreckt,  die  Hande  zur  Faust  geballt.  Beine  in  alien  Gfelenken  gestreckt, 
die  passive  Beweglichkeit  derselben  erschwerfc.  Leichter  Strabismics  convergens. 
Temperaturen  zwisclien  38  und  iiber  40°.  An  den  nachsten  Tagen  Fortbestand 
des  Fiebers  und  der  Extremitatenstarre,  Contracturstellungen  der  Bulbi.  Exitus 
naeh  zehntagiger  Krankheit. 

Die  Autopsie  ergibt  das  Gebirn  ziemlich  weich,  die  Substanz  desselben. 
im  Pons,  in  Oblongata,  Hirnstielen  und  Linsenkernen  succulent,  leicht  gelblich- 
braun,  mit  grosseren  und  kleineren  Blutungsherden.  Bei  mikroskopiseber 
Untersucbung  findet  man  im  Pons  Eundzelleninfiltration  um  die  stark  dilatirten 
Blutgefasse,  fettige  Degeneration  von  Nervenzellen,  reiebliche,  friselie  Biut- 
austritte.  Die  Diagnose  musste  lauten :  EncepJialitis  acuta  haemorrhagica. 

Der  Autor  betont  mit  Eecht  die  Uebereinstimraung,  welche  dieser 
Fall  betreffs  der  Symptome  und  des  anatomischen  Befundes  mit  der 
Strlimpeirschen  Encephalitis  acuta  der  Erwachsenen  zeigt,  deren  Vor- 
kommen im  zarten  Kindesalter  somit  erwiesen  ist.  Indess  handelt  es  sich 
fiir  unser  Thema  weniger  darum,  als  um  die  gesuchte  Uebereinstimmung 
mit  dem  klinischen  Bild  und  Befund  bei  der  uns  sonsther  vertrauten 
cerebralen  Kinderlahmung.  Diese  allein  wiirde  uns  bewegen,  der  acuten 
Encephalitis  einen  Platz  unter  den  Initiallasionen  unserer  Affection  ein- 
zuriiumen,  wobei  noch  zu  erortern  bliebe,  einen  wie  grossen. 

Die  klinische  Uebereinstimmung  mit  dem  t3-pischen  Bild  der  infan- 
tilen  Cerebralaffeetion  ist  nun  keine  sehr  auffallige.  Das  acute  Einsetzen 
der  Erkrankung  unter  Convulsionen,  rait  rasehem  Eintritt  einer  hemi- 
plegischen  Lahmung,  die  dann  verbleibt,  wahrend  das  Kranksein  rasch 
verschwindet,  all  das,  was  durch  seine  Aehnlichkeit  mit  den  Charakteren 
der  Poliomyelitis  auf  Striimpell  als  Motiv  fiir  seinen  Deutuugsversuch 
wirkte,  wird  in  der  Beobachtung  Ganghofner's  vermisst. 

Die  Localisation  der  Krankheitsherde  ist  hier  auch  weder  die  von 
Striimpell  postulirte,  noch  die  bei  Infantiler  Oerebrallahmung  zumeist 
gefundene,  bilateral  und  multipel  im  Hirnstamm,  anstatt  eines  einzigen 
Herdes  im  Grosshirnmark  und  Rinde. 

Es  ist  zwar  richtig,  dass  kein  einziges  Detail  des  Ganghofner'schen 
Falles,  sei  es  des  Verlaufes,  der  Symptomatik  oder  der  Localisation  der 
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Herde,  sich  unserem  erweiterten  Begriffe  von  der  Infantilen  Oerebral- 
lilhmung  nieht  einfugen  liisst,  und  dass  wir  denselben,  wenn  er  iiberlebt 
hiitte  und  Jahre  spiiter  zur  Section  gekoramen  wiire,  oline  weitere  Be- 
denken  zur  lulkntilen  Cerebrallahmung  gezahlt  liatten.  Aber  das  Problem, 
ob  die  so  hiiufigen  Beispiele  von  Kinderiiemiplegie,  die  wir  sehen  und 
deren  Ursache  wir  niclit  kennen,  auf  ein  Encephalitis  acuta  zu  beziehen 
sind,  ist  durch  BeolDachtungen  wie  die  von  Ganghofner  nicht  zu  losen, 
sondern  nur  durch  Falle,  deren  Verlauf  sich  wenigstens  anfangs  typisch 
gestaltet  und  die  eine  Hemiplegie  und  keine  bilateralcn  Symptorae  er- 
zeugen.  In  idealer  Weise  ware  dies  ermoglicht  durch  die  Autopsie 
eines  Falles,  der  nicht  der  Hirnaffection  selbst,  sondern  einer  Zufalligkeit 
bald  nachher  erlegen  ware. 

4.  Beziehungen  der  anatomischen  Befunde  zur  Entstehungszeit  und 

zur  Aetiologie, 

Nachdem  die  Bedeutung  der  anatomischen  Endveranderungen  fur 
die  Erkenntniss  der  Initiallasionen  und  Processe  erortert  wurde,  wendet 
sich  unser  Interesse  der  Frage  zu,  ob  diese  Befunde  in  leicht  kenntliehen 
und  einfachen  Beziehungen  ziu-  Classification  der  klinischen  Falle,  als  con- 
genital bedingte  —  Geburtslahmungen  —  und  extrauterin  acquirirte,  und  zur 
Aetiologie  derselben  stehen.  Mit  anderen  Worten,  ob  es  im  AUgemeinen 
Oder  auch  vereinzelt  moglich  ist,  diese  Entscheidung  naeh  dem  Sections- 
befunde  zu  treflfen. 

a)  Pathologische  Anatomic  der  congenitalen  Formen. 

Oysten  und  Erweichungsherde  ermoglichen  eine  solche  Unterscheidung 
nicht;  sie  konnen,  wie  zahlreiche  Sectionen  zeigen,  ebensowohl,  wenn 
auch  minder  haufig,  von  fotalen  als  von  spiiter  eingetretenen  Initial- 
lasionen herrtihren. 

Auch  von  der  Veranderung  der  lobaren  Sklerose  ist  es  zweifellos, 
dass  sie  an  die  bedeutsame  Grenze  zwischen  dem  Fotalleben  und  der 
extrauterinen  Existenz  in  keiner  Weise  gebunden  ist. 

Anders  die  Porencephalien,  die  zwar,  wie  S.  144  gezeigt,  auch  er- 
worben  werden  konnen  (selbst  in  vorgeriicktem  Alter),  aber  doch  zumeist 
den  fotalen  Ursprung  der  Affection  bezeugen.  v.  Kahlden  macht  darauf 
aufmerksam,  dass  man  zumeist  in  der  Lage  ist,  die  erworbene  Por- 
encephalie  auch  nach  dem  anatomischen  Befunde  von  der  congenitalen  zu 
sondern.  Wenn  der  Defect  Folge  eines  extrauterinen  Traumas  ist  (S.  145), 
so  findet  man  die  Localisation  desselben  atypisch,  ferner  entspricht  der 
Anamnese  einer  traumatischen  Einwirkung  eine  Knochenliieke  im  Schadel 
und  selbst  ein  Defect  in  der  Bura  mater  (vgl.  die  FilUe).  Bei  der  em- 
bolischen  Porencephalie  ist  haufig  die  Gestaltung  des  Defectes  eine  vom 
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typischen  Bild  abweicliende,  dessen  Localisation  atypiseli,  die  Wand  der 
Hohle  ist  nicht  o-latt,  sondern  erweicht;  ausser  dem  poreneephalischen  Defect 
findet  man  aii  anderen  Stellen  des  Hirries  Erweichungsherde  (Fall  Kreuser) 
nnd  kann  den  Nacliweis  von  Erabolien  an  anderen  Organen  erbringen. 

Hingegen  erklart  es  Beyer  fur  unmoglich,  eine  congenitale  Poren- 
cephalic von  einer  extrauterin  entstandenen  uaeh  dem  anatomisehen 
Befimd  zu  unterscheiden. 

Von  Kundrat  ist  grosses  Gewiclit  aiif  einen  anatomisehen  Charakter 
der  Porencephalie  gelegt  worden,  welcher  die  Unterscheidung  erworbener 
von  congenitalen  Defecten  leiclit  und  sicher  ermoglichen  sollte.  Das 
radiilre  Zulaufen  der  erhaltenen  Windungen  und  deren  Absinken  gegen 
das  Centrum  der  Grube  gait  ihm  als  Beweis  fur  fotale  Entstehung, 
wahrend  bei  nach  der  Geburt  erworbener  Erkrankung  der  Verlauf  der 
Naehbarwindungen  ungeiindert  bleiben  sollte.  Indess  ist  dieses  Zeichen. 
dureh  spatere  Untersuchungen  entwerthet  worden.  Die  Eadiarstellung  der 
Windungen  wird  in  sicher  congenitalen  Fallen,  wie  von  Sehultze, 
V.  Limbeck,  Anton,  vermisst.  Anton  sah  sie  bei  doppelseitigem  Defect 
nur  auf  einer  Seite  ausgebildet;  andererseits  haben  Ftille  von  sicher 
extrauteriner  Herkunft  diese  Eadiarstellung  mehr  oder  minder  deutlich 
Oder  auch  nur  partiell  erkennen  lassen  (v.  Monakow,  v.  Kahlden  u.  A.). 
Die  Thierversuche  zur  experimentellen  Erzeugung  von  Hirndefecten  endlich 
haben  klar  erwiesen,  dass  die  Eadiarstellung  der  Windungen  und  ihr  steiler 
Abfall  oder  ihr  Absinken  gegen  den  Defect  als  secundiire  Charaktere  zu 
Stande  kommen  konnen. 

Einen  nicht  zu  bestreitenden  Anhalt  zur  Erkennung  der  congenitalen 
Natur  eines  Falles  bieten  hingegen  die  etwa  vorhandenen  Entwicklungs- 
hemraungen  in  der  Nahe  und  entfernt  von  der  Defeetbildung.  So  wie  die 
Infantile  Cerebrallahmung  ihre  klinische  Besonderheit  dem  Umstande  ver- 
dankt,  dass  sie  ein  in  mancher  Hinsicht  unfertiges  Gehirn  befallt,  so 
muss  die  Erkrankung  des  Gehirnes  in  der  Fotalperiode  ausser  der  localen 
EndverilnderuDg  eine  Eeihe  von  anatomisehen  Zeichen  der  allgemeinen 
Entwieklungsstorung  schaffen.  Da  aber  die  Gehirnentwicklung  weder  mit 
der  Geburt  abgeschlossen  ist,  noch  einen  diesem  Ereigniss  entsprechenden 
Absatz  erkennen  liisst,  wird  es  der  Beurtheilung  im  Einzelnen  zur  Ent- 
scheidung  bediirfen,  ob  eine  bestimmte  Entwicklungshemmung  aus  der 
Fotalperiode  oder  der  anstossenden  Zeit  der  ersten  Kindheit  entstammt. 

Mikrogyrie  und  sehwere  Abweichungen  vom  normalen  Windungstypus 
werden  im  Allgemeinen  die  congenitale  Natur  des  Falles  bezeugen. 

6)  Pathologische  Anatomie  der  Geburtslahmungen. 

Die  Diagnose  der  Geburtsliihmung,  die  eine  hemiplegische  oder 
diplegische  sein  kann,  stiitzt  sieh  auf  die  anamnestisehe  Erhebung  der 
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von  Little  Jiervorgehobeneu  bei  abnormer  Geburt  wirkenden  Momente. 
Docli  reicht  deren  Anweseiiheit  niclit  bin,  die  Annahme  einer  Geburts- 
liiinnuiig  einwandfrei  zu  begriinden  '(vgl.  S.  225). 

Da  dieselben  Schiidlichkeiteu  so  haufig  ohne  Wirkung  bleiben,  kanii 
man  die  Moglichkeit  nicht  ansschliesseu,  dass  die  vorhandene  Diplegie 
trotz  Little' seller  Anamnese  doch  congenital  bedingt  sein  konne,  und 
in  gewissen  FiiUen  ist  die  ersehwerte  Geburt  selbst  nur  ein  Symptom 
tieferliegender  Einfliisse,  welehe  die  Entwicklung  des  Fijtus  oder  den 
Organisnius  der  Mutter  beherrscht  haben.  Unter  solchen  Umstanden  ge- 
winnt  es  an  Interesse,  sieh  zu  fragen,  ob  die  pathologische  Anatomie  zur 
Erkennung  der  Geburtslaliraungen  beitragen  kann,  oder  ob  dieser  iitiologi- 
schen  Kategorie  Besonderheiten  des  anatomischen  Befundes  regelmiissig 
entsprechen. 

Die  biiufigste  Lasion,  die  bei  erschwerter  Geburt  zu  Stande  kommt, 
ist  die  Meningealblutung,  deren  Bedeutung  fiir  die  Entstehung  dipiegiseher 
Lahmungen  von  der  Aerztin  Mac  Nutt  erkanut  wurde  (vgl.  S.  26).  Nach. 
ihren  mid  Govrer's  Angaben  findet  man  bei  Kindern,  welehe  der  Geburts- 
schwierigkeit  erlegen  sind,  die  Blutung  am  stiirksten  iiber  der  Central- 
region  der  Hirnoberflaehe,  uahe  der  Mittellinie;  gegen  die  Sylvi'sche  Grube 
nimmt  die  Dicke  der  einhiillenden  Blutschicht  ab.  Sie  greift  hiiufig  auch 
auf  die  mediale  Oberflache  iiber,  ist  haufiger  doppel-  als  eiuseitig  ausgebildet. 
Neben  der  Convexitiitsblutung  lindet  man  hiiufig  Estravasate  an  der  Hirn- 
basis,  unter  dem  Tentorium,  die  den  Pons,  die  Oblongata  und  das  Klein- 
hirn  einhullen.  Solche  basale  Blutungen  sollen  nach  Mac  Nutt  besonders 
bei  Kopflagen  sicli  einstellen,  wahrend  die  ausgiebigsten  Blutungen  an 
der  Convesitat  von  ihr  bei  Steisslagen  beobachtet  wurden.  Der  Druck  des 
Extravasates  und  die  Quetschung  des  Hirngewebes  werden  als  die  Schad- 
lichkeiten  angeseheu,  unter  denen  von  da  an  die  betroffenen  Hirnpartieu 
leiden. 

Als  Endveriinderung  nach  einer  solchen  Meningealblutung  fand  sieh 
in  dem  Palle  Mae  Nutt's  regioniire  atrophische  Sklerose.  Die  Windungen 
der  Centralregion  waren  beiderseits  geschrumpft,  indurirt,  und  lagen  am 
Grunde  einer  tiefeii  Depression  der  Hirnoberflaehe. 

Mac  Nutt,  Double  infantile  spastic  hemiplegia  with  the  report  of  a 
case.  Americ.  Journ.  of  the  med.,  Jan.  1885. 

2V2  Jahre,  kriiukliche  Mutter,  zwei  Kinder  todtgeboren.  Seehstes  Kind, 
Mutter  elend,  Fusslage,  Chloroform,  scliwere  Geburt.  Gonvulsionen  wiilirend  der 
ersten  neun  Tage.  Schlucken  schwer,  versuchte  nie  zu  spreclien,  erst  in  den 
letzten  Monaten  vor  dem  Tode  hob  es  den  Kopf  uud  hielt,  wiewohl  unsicher, 
Gegenstande  in  den  Handen. 

Das  Kind  bewegt  lebliaft  die  Extremittiteu ;  Thorax  abgeflacht,  Eespiration 
gerausclivoU,  Parese  aller  Extremitiitcn  mit  etwas  Eigiditiit,  beides  in  den 
Beincn  am  starksten.  Beine  gekreuzt. 
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Schadel  asynimetrisch,  Fiuger  Imlb  gegen  dio  Handflilcho  gebeuj^t,  iiber 
den  Daumeu  gcselilossen.  Arme  iind  Yorderarme  in  Extension  nnd  Pronation 
niit  leiclitev  Steiflieit,  Beine  magerer  als  Arme.  Patellarreflexe  gesteigert.  Ober- 
sclienkel  stark  adducirt,  Beine  unter  den  ICnieen  gekreuzt,  Kniee  im  recbten 
Winkel  gebengt,  Fiisse  liochstgradig  extendirt,  Zehen  gerade;  der  recbte 
Unterscheukel  "bowegt  sicli  froi  gegen  den  Obersclienkel,  der  linke  minder. 
AUe  Spanniingen  leicht  zu  iiberwinden.  Aufgeboben,  Contractur  in  Adduction 
nnd  Streclamg,  in  alien  Gelonken  steif,  keine  willkiUiicbe  liewegung  mebr 
moglieb. 

Das  Kind  h(3rt  und  erkennt  Personen,  liichelt  imd  sehreit. 
Spiiter  Anfalle  von  Contractur. 

Autopsie:  Linlces  Bein  kiirzer  als  recbtes,  Epiglottis  ,,pendulous". 
Alle  Fontanellen  gesclilossen. 

In  jeder  Hemispbare  Atropbie  Aa^  Lohiis  paracentralis,  Oentralwindungen 
und  Wurzeln  der  drei  Stirnwindungen,  recbts  etwas  mebr  als  bnks.  Die  atro- 
pbiscben  Windungen  liegeu  in  einer  Einne.  Die  Atropbie  am  starksten  inr 
Lobus  paracentral  is,  vorderer  Central,  und  oberen  zwei  Drittel  der  liinteren ;  das 
untere  Drittel  der  hinteren  fast  normal.  Pia  odematos,  darunter  Fliissigkeit,  nicbt 
verwacbseu,  etwas  verdickt. 

Bilaterale  Degeneration  der  Eiickenmarksstriinge. 

Der  Sectionsbefund  ist  der  einer  sklerotiscben  Schrumpfung  der  moto- 
riscben  Eegion,  von  welcber  man  geradezu  das  Bild  einer  doppelseitigen  Labmung 
erwarten  soUte. 

Aehnliche,  aber  weuiger  auffiillige  Veranderungen  zeigt  eine  Autopsie 
einer  Ge)3urtslalimung  neueren  Datums. 

Eailton,  Birth  Palsy  (Manchester  Patholog.  Society  10.  Februar 
1892).  —  Brit.  med.  Journ.  27.  Februar. 

An  idiotic  boy,  3  J.  Difficult  labour,  forceps,  and  asphyxia. 

Das  Kind  liegt  gewobnlich  auf  der  Seite,  Kopf  nacb  riickwiirts  gezogen, 
Oberscbenkel  gekreuzt  und  etwas  beraufgezogen.  Fiisse  gestreckt.  Alle  vier 
Exti'emitaten  „ lead-pipe"  Contractur.  Die  geringste  Beriibrung  erzeugt  allgemeine 
Starre,  so  dass  man  ibn  als  Ganzes  aufbeben  kann.  Beim  Futtern  Trismus ; 
Tremor  der  Hande  und  allgemeiner  Clonus  bei  Gabneu.  Patellarreflexe  gesteigert. 
Wird  ganz  steif,  wenn  er  aufgestellt  wird. 

Autopsie:  Wenig  Veranderungen  fur's  nackte  Auge.  Nur  eine  leielite 
Depression  als  seicbte  Delle,  am  deutlichsten  niicbst  dem  Scbeitel,  die  parallel 
mit  der  Fissiira  x>rdcentral.,  Eolando  und  den  Gentralwindungen  in  beiden 
Hemispbaren  lauft  und  diese  Eegion  en  betrifft. 

Pia  und  Aracbnoidea  in  diesen  Eegionen  verdickt,  undurcbsichtig,  ver- 
wacbsen.  Aebnliche  Verdickung  iiber  der  Temporospbenoidalgegend  und  an  der 
Basis  der  Stirnwindungen  obne  Depression.  Die  Lohuli  paracentrales  gleicb- 
falls  leicht  eingesunken  und  Pia  dort  verdickt  und  adbarent.  Hirnbasis  normal. 
Mikroskopiscb,  die  Pybabnen  in  Pons,  Medulla  und  Eiickenmark  voll- 
kommcn  normal.  In  der  motorisclien  Eegion  Abnahme  in  der  Zahl  der  grossen 
Ganglienzellen  nnd  etwas  Termebrung  der  Neuroglia. 

Die  Trtibung  und  Verdickung  der  Pia  muss  wohl  mit  zu  den  Folgen 

der  Meningeal blutung  gerechnet  werden  und  liisst  die  von  manchen 
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zwischen  Pia  unci  Riiicle  (sogcnmniite  Meningo-encephalitis)  auf  die  Aetiologie 
del"  Meniiig'ealbliitiing  bei  der  Geburt  aunehinbarer  erscheinen. 

Die  ati-oplii.schc  Sklerose  der  Wiiidungen  ist  natiirlich  kein  Befuiid, 
dor  als  charaiiteristiseh  fiir  die  Meniugealblutiing,  soinit  fiir  die  Geburts- 
liiiimuug,  gelten  konnte.  Wie  wir  gesehen  haben,  findet  sich  diese  End- 
veriinderung  ebeusowohl  als  Ausgang  congenitaier  wie  erworbener  vascularer 
Initialliisioneii. 

Die  geringe  Anzahl  der  vorliegenden  Sectionsbefunde  gestattet  noch 
nieht,  ein  fiir  die  Birth  Palsy  charakteristisches  anatomisches  Bild  zu 
entwerfen.  Die  Localisation  der  Sklerose  auf  die  Gegend  der  Central- 
windungen,  deren  Lage  in  einer  Depression,  die  leichte  Betheiiigung  der 
Hirnhiiute  wiiren  etwa  die  Zuge,  die  biefiir  zur  Verwerthung  kiimen. 

Die  localisirte  atrophische  Sklerose  ist  indess  nieht  die  einzige 
pathologische  Veriinderung,  die  man  bei  Geburtslahraungen  zu  erwarteu 
hat.  Eine  Autopsie  von  Angell,  bei  der  Operation  am  Hirn  gewonnen, 
zeigte  eine  oberflachiiche  Cyste,  die  nach  der  Meinung  des  Autors  aus 
einer  Meningealblutung  hervorgegangen  war. 

B.  E.  Angell,  A  case  of  infantile  hemiplegia,  imbecility  and  epilepsy. 

Craniotomy.  Marked  improvement.  Journ.  of  nerv.  and  ment.  dis.,  XIX.,  1894. 

Bjiihriger  Knabe,  schwere  Greburt,  instrumental e  Hilfe.  Paresis  bilateralis 
nnd  Strabismus  fiir  km'ze  Zeit  naehher.  Gelegentlich  Zuckuugen  im  rechten  Arm, 
clessen  Hand  in  Contractur  verbleibt.  Diese  Krampfe  vervollstiindigen  sich  all- 
malig  zu  Anfallen  gemeiner  Epilepsie.  Die  Entwickluiig  der  Intelligenz  gering, 
beginnt  erst  mit  4  Jahren  zu  gehen,  behiilt  eine  rechtsseitige  Hemiplegie  mit 
atrophischem,  bliiulich  verfarbtem,  spastisch  gehaltenem  Arm.  Incoordination  der 
Augeubewegungen.  Schlechter  psychischer  Zustand. 

Die  Diagnose  wurde  auf  eine  irritirende  Affection  in  der  Gegend 
des  Centrums  fiir  den  rechten  Arm  gestellt  und  zunilchst  eine  Operation 
am  Schadelknochen  vorgenommen,  der  sich  an  dieser  Stelle  erheblich 
verdiinnt  zeigte.  Fluctuation  nach  Entfernung  des  Enochenstiickes  zeigte 
die  Anwesenh'eit  einer  Cyste  an,  die  durch  Vergrosserung  der  Oeflfnung 
im  Knochen  freigelegt,  aber  nicbt  entfernt  wurde.  Die  Cyste  war  von 
0 voider  Gestalt,  bedeckte  den  mittleren  Theil  der  vorderen  Central windung 
und  griff  auf  die  zweite  Frontalwindung  liber.  Angell  hielt  sie  fiir  seicht 
und  nieht  in  Communication  mit  den  Vetitrikeln  stehend. 

Der  Erfolg  dieser  bloss  den  Knochen  betreflfenden  Operation  war 
ein  ausgezeichneter.  Die  Anfalle  nahmen  an  Zahl  und  Heftigkeit  ab,  der 
Knabe  wurde  lenksam,  reinlich  und  beganu,  sich  der  rechten  Hand, 
obwohl  mit  spastisch  ungeschiekten  Bewegungen,  zu  bedienen. 

Der  klinische  Ausdruck  der  bei  der  Geburt  entstandenen  Lasion 
war  hier  eine  spastische  Hemiplegie  nebst  den  Allgemeinsyraptoraen  und 
epileptischen  Krilmpfen.  Eine  solche  Hemiplegie  kann  noch  auf  andere 
Weise  in  Folge  erschwerter  Geburt  zu  Stande  kommen,  namlich  durch 
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intracerebrale  Bliitung.  Hiefur  ein  Fall  von  Little,  welcher  iiberdies  die 
Reste  einer  Obertiachenblutung  erkennen  lasst. 
Little,  Case  LX. 

ISjahriger  Idiot,  sclnvere  instrumentale  Geburt,  Aspliyxie  nicht  eruirbar. 
Eechtsseitige  spastische  Hoiuiplegie,  epileptische  AnfalJo. 

Autopsie:  Die  liiike  Heinispliiire  atrophirt,  ontluUt  in  ihrem  Iiinern 
einen  alton  Blutlierd,  der  linkc  Thalamus  opticus  verkleinert  und  indurirt.  An 
der  Oberllaclie  der  rochten  Hemisphare  an  einer  scliillinggrossen  Stelle  eine 
ziihe.  gelbliclie  Masse  in  der  verdickten  Aracbnoidea  eiugeschlossen,  die  Win- 
difngen  darunter  depriniirt. 

Die  mogliche  Combination  oberflachlicher  und  tiefer  Blutuug  bei 
erschwerter  Geburt  wird  uns  spater  einen  Anhalt  zur  Erklarung  der 
klinisehen  Zeichen  der  Geburtslahmungen  geben. 

Es  scheint  unzweifelhaft,  dass  auch  ein  porencephalischer  Defect 
aus  dem  Trauma  des  Geburtsactes  hervorgehen  kann. 

V.  Monakow,  Ueber  Poreneephalie.  Correspondenz  fur  Schweizer 
Aerzte,  1891. 

12jahriger  Kuabe,  schwere  Geburt  unter  Anwenduug  der  Zange,  von 
Gebm-t  an  Parese  der  linken  Extremitiiten,  Sebadelasymmetrie.  Langsame 
geistige  Entwicklung,  2  Jahre  vor  dem  Tod  epileptische  Anfalle.  Tod  unter 
sehweren,  acut  einsetzenden  Hirnerseheinuugen. 

Autopsie:  An  Stelle  der  recliten  Central windungen,  des  Operculums  und 
der  ersten  Temp  oral  win  dung  eine  von  Aracbnoidea  bedeckte,  mit  Serum  gefiillte 
Blase,  die  durcli  eine  Meine  Spalte  mit  den  Seitenventrikeln  communieirt.  Pia 
in  der  Peripherie  der  Blase  etwas  verdickt  und  getrlibt,  inselformig  zerstreute 
Triibungen  auch  an  anderen  Stellen.  Die  gekreuzte  Kleinhirnhalfte  verkleinert, 
auch  bier  an  Stelle  der  Hemispharenwand  eine  mit  der  Kantengrube  com- 
municirende  Blase. 

Die  Lage  der  Defecte,  rechts  vorne  im  Grosshirn  und  links  hinten 
im  Kleinhirn,  stiitzte  die  Zuriickfiihrung  auf  den  Loffeldruck  der  Zange, 
so  dass  hier  ein  anderes  als  das  endogene  Geburtstrauma  gevs^irkt  hatte. 

Aehnlich  ein  Fall  von  v.  Kahlden  mit  Knochendefect  an  der  Stelle, 
wo  die  Zange  angelegt  war  (Beobachtung  VIII). 

Eine  Untersuchung,  zu  welchen  Endveriinderungen  das  Moment  der 
Fruhgeburt  fiihrt,  muss  wegen  Mangels  an  gesichertem  Material  unter- 
lassen  werden. 

c)  Die  pathologische  Anatomie  der  extraiiterin  erworbenen 

Form  en 

bedarf  keiner  besonderen  Behandlung. 

5.  Bezieliungen  zwiseben  pathologischen  Befunden  imd  Krankheits- 

bildern, 

Die  interessanteste  Frage,  zu  welcher  die  Durchsicht  der  Sections- 
befunde  bei  Infantiler  Cerebrallilhrnung  Anlass  gibt,  ist  die  nach  den  Be- 
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ziehungcn  clieser  pathologischen  Veriinderungen  zu  den  einzelnen  Idinischen 
Formen,  die  Frage  also,  ol)  einer  Idinischen  Form  ein  einigemiassen 
constantes  anatomisches  Bild  entspriclit,  so  dass  man  aus  der  iiliniselien 
Beobaehtung  aiif  den  zu  erwartenden  Befund  schliessen,  aus  diesem  die 
Syraptoraatik  des  Falles  errathen  kann.  Der  Versuch,  auf  diese  Frage- 
stellung  zu  antworten,  gibt  uns  gleichzeitig  Gelegenheit,  die  wichtigeren 
unter  den  bekannt  gewordenen  Autopsien  hier  zusammenzustellen. 

a)  Pathologische  Anatomie  der  spastischen  Hemiplegie. 

Wie  im  Abschnitt  II a  ausgefiihrt  wurde,  weiss  man  seit  Ootard, 
dass  dera  klinischen  Bilde  der  spastischen  Hemiplegie  die  verschieden- 
artigsten  anatoraischen  Veninderungen:  Bluteysten,  Erweichungsherde, 
Hirndefecte,  umschriebene  und  localisirte  Sklerosen,  zu  Grunde  liegen 
konnen. 

h)  Pathologische  Anatomie  der  ehoreatischen  Hemiparese. 

Der  einzig  vorliegende  Sectionsbefund  bei  ehoreatischer  Parese  riihrt 
von  Landouzy  her.  Er  betraf  ein  Kind,  das  sich  bis  zum  Alter  von 
zwei  Jahren  normal  entwickelt  hatte,  dann  aber,  wenige  Tage  nach  einem 
schreckhaftenErlebniss,  athetotische  Bewegungen  der  Finger  an  der  reebten 
Hand  zu  zeigen  begann.  Die  Autopsie,  30  Jahre  spater  vorgenommen, 
deekte  einen  Herd  im  linken  Linsenkern  auf,  welcher  ein  Ooncrement 
einschloss,  moglieherweise  als  verkaster  Tuberkel  zu  deuten  war.  Als 
bedeutungsvoll  an  diesem  Befund  heben  Freud  und  Eie  hervor,  dass 
der  Herd  subcortical  sass  und  die  motorische  Bahn  nicht  direct  betraf. 

c)  Pathologische  Anatomie  der  Allgemeinen  Starre. 

Das  Bild  der  Allgemeinen  Starre  wird  in  typischer  Weise  hervor- 
gerufen  durch  die  Meningealblutung  bei  erschwerter  Geburl,  ohne  dass 
aber  diese  Beziehung  nach  einer  von  beiden  Richtungen  bin  aus- 
schliesslich  ware.  Wie  wir  gehort  haben,  entstehen  durch  die  Little'sche 
Aetiologie  auch  noch  andere  klinische  Bilder  als  die  der  allgemeinen 
Starre,  und  die  Durchsicht  einer  jeden  Sammlung  von  klinischen  Beob- 
achtungen  lehrt,  dass  die  Allgemeine  Starre  ehensowohl  als  Ausdruck 
einer  congenitalen  wie  auch  einer  extrauterin  erworbenen  Diplegie  ge- 
funden  wird. 

Es  fehlt  an  Sectionsbefunden  solcher  Falle.  welche  unzweifelhaft 
als  Geburtslahmungen  zu  erkennen  sind  nnd  dabei  eine  leichte  Form  von 
Allgemeiner  Starre  darstellen,  etwa  nur  die  charakteristischen  Bewegungs- 


»)  Diese  Zusammenstellung  erliebt  keinen  Anspruoh  auf  Vollstiindigkeit,  sondern 
■will  bios  alle  Einzelmogliehkeiten  mit  Beispielen  belegen. 
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stOrungen  obue  Scliwaehsinn  iind  Epilepsie  im  klinischen  Bilde  enthalten. 
Die  beiden  als  Muster  fiir  die  Geburtslahmungen  angefiibrten  Antopsien 
von  Mac  JMutt  imd  Railton  entspracben  so  scbweren  kUiiiseben  Bildern, 
dass  sie  von  ibren  Bescbreibern  als  bilaterale  spastiscbe  Heraiplegie  be- 
zeiebnet  warden  konnten.  Bei  naberer  Priifimg  ibrer  Symptome  muss  man 
sie  aber  fur  Beispiele  von  scbwerer  Allgemeiner  Starre  erklaren. 

Der  anatomiscbe  Befund  dieser  Falle  bestand  in  atropbiselier  Sklerose 
einzelner  Windungsbezirke  bei  gleicbzeitiger  Yerdickung  der  dariiber 
lagertiden  Pia  mater.  Die  verscbiedenartigsten  anderen  Befunde  stellen 
sicb  bei  anderen  Fallen  von  Allgemeiner  Starre,  die  nicbt  Geburtslabmungen 
sind,  beraus.  Ein  geradezu  typiscbes  Bild  von  Allgemeiner  Starre  zeigt 
einer  der  S.  150  erwabnten  Falle  von  Gangbofner: 

Beobaelitung  III.  Katharina  S.,  11  Jahre  alt.  Die  Mutter  soli  kriiukbch 
geT\-esen  und  zur  Zeit  der  Graviditat  an  Tuberculose  gelitteii  baben,  der  sie 
spater  erlag.  Graviditat  und  Grebnrt  iibrigens  normal,  die  Entbindung  Icicht, 
das  Kind  klein.  Kein  Abortus  der  Mutter.  Das  Kind  zuerst  sebr  scbwacb, 
begann  erst  mit  4  Jabren  sicb  aufzustellen.  Sprache  gut,  iiber  Beginn  der 
Spracbentwicklung  nielits  ])ekannt.  Bis  zum  neunten  Jabre  Geben  nur  mit 
Unterstlitzung  moglicb,  seither  gebt  sie  aucb  obne  Stock.  Die  Hiinde  scbwacb 
und  ungescbickt,  lernte  weder  Stricken  nocb  Naben.  Psychi^cb  wohl  zuriick- 
geblieben,  aber  nicbt  scbwacbsinnig. 

Sfntiis  2^>'cicsens:  Kraftig  gebaut,  Strrilnsnnis  conrerr/cns,  keine  Gesicbts- 
asymmetrie,  keine  grobereu  Storungen  an  den  oberen  Extremitateu,  keine 
Muskelatropbie.  Armreflex  liberaus  lebliaft. 

Der  Gang  bocbgraclig  gestort.  Beim  Geben  die  Knie  gebeugt,  Patientin 
tritt  mit  den  Fussspitzen  auf,  setzt  die  Fiisse  stark  nacb  einwiirts  und  tritt 
dabei  mit  einem  Pass  iiber  den  anderen.  In  der  Riickenlage  die  Beine  fast 
voUstandig  gestreckt,  die  Pilsse  in  leichter  EquinovarussteUung,  die  grossen 
Zeben  dorsalflexirt.  Active  Bewegungen  in  alien  Gelenken  moglicb,  doch  lang- 
sam  voUzogen.  Passive  Beugung  der  Kniegelenke  stosst  auf  grossen  Wider- 
stand,  Patellarreflexe  enorm  gesteigert.  Fussklonus. 

Autopsie:  Tod  an  Dipbtberie  erfolgt.  Keine  groberen  Yeranderungen 
im  Gebirn  l)is  auf  Verlaimmerung  des  linken  Tradus  olfadoriits.  Die  Yentrikel 
etwas  weiter,  ibr  Ependym  verdickt.  Die  Hinterborner  voUstandig  obliterirt. 
Das  Eiickenmark  zeigt  Erweiterung  des  Centralcanals  und  Yerdichtung  der 
Sxihst.  gelat.  centralis. 

Die  Geringfiigigkeit  des  Befundes  ist  bier  sebr  bemerkenswertb. 
Gangbofner  fasst  ibn  zusammen  als  Hydromyelus,  Hydrocephalus 
chroniciis  leicbten  Grades.  Es  wurde  bereits  (S.  151)  angedeutet,  dass 
diese  Befunde  zur  Erklarung  nicbt  ausreicben,  und  dass  die  unterlassene 
mikroskopisehe  Untersucbung  des  Grossbirns  wahrscbeinlicb  tiefgreifeude 
gewebliebe  Yeranderungen  (etwa  wie  bei  den  sogenannten  Agenesien  der 
Rinde)  aufgedeckt  hiitte. 

Die  kliniscben  Symptome  dieses  Falles  legen  die  Frage  nahe,  ob 
man  ibn  nicbt  vielmebr  der  Paraplegischen  als  der  AUgemeinen  Starre 
zurecbnen  sollte.  Die  korperliebe  Scbwiiebe  bei  der  Geburt,  die  Complica- 
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tion  mit,  Strabismus,  das  Verhalten  der  oberen  Extremitiiten  sind  in  der 
That  Ziige,  welclie  sieh  dem  Typus  der  Paraplegischen  Starre  riahern. 
Indess  miisseii  wir  den  Gesiclitspunkt  festhalten,  dass  Allgemeine  und 
Paraplegische  Starre  dureh  eine  volistiindige  Keihe  von  Uebergangsformen 
verkjiiipl't  sind,  und  wir  weisen  unserem  Falle  wohl  die  riehtige  Stelle  an, 
wenn  wir  ihn  als  „Ailgemeine  Starre  mit  Ausgang  in  Paraplegische 
Starre"  bezeichnen. 

Zu  ganz  abnlieher  Beurtheilung  gibt  ein  anderer  Fall  Ganghofner's 
Anlass : 

Beobachtung  IV'.  Marie  T.,  2  Jahre  alt,  Mutter  in  Mitte  der  Graviditat 
fieberhaft  erkraukt.  Geburt  leicht,  normal.  Am  achten  Lebenstag  Krampfe,  die 
sich  seither  haufig  wiederholt  liaben. 

Status:  Kopf  nach  links  gewendet,  deutlicher  Widerstand  beim  Yersuch, 
ihn  /Anllckzudrehen.  Leiehter  Strabismus  convergens,  starkere  Action  des  linken 
Facealis  beim  Weinen.  Das  Kind  spricht  nicht,  ist  apathisch,  hat  nie  mit  den 
Hiinden  fassen,  den  Kopf  nicht  gerade  halten  und  sich  nicht  aufrichten  konnen. 
Die  oberen  Extremitiiten  bei  roller  Euhe  des  Kindes  schlaff,  bei  psyehischer 
Erregung  dagegen  tritt  Streckkrampf  derselben  ein.  Active  Bewegungen  in 
alien  Gelenken  ausfiihrbar,  aber  hoehgradig  ataktisch,  choreatisch.  Sehnenreflex 
lebhaft.  Ebenso  an  den  Beinen  keine  Lahmung,  active  Beweglichkeit.  aber 
intensive  Streckung  und  Versteifung  anfallsweise,  besonders  bei  psyehischer 
Erregung.  Patellarreflexe  sehr  lebhaft.  Kein  Versuch,  sieh  auf  die  Beine  zu 
stellen. 

Die  Autopsie  ergab  makroskopisch  normale  Verhaltnisse;  mikro- 
skopische  Untersucliung  steht  noch  aiis.  Klinisch  ist  dies  ein  aus- 
gezeichnetes  Beispiel  der  sogenannten  anfalls weisen  Starre,  bei  welcher 
iibrigens  die  Geringfiigigkeit  der  motorischen  Symptome  schwere  psychische 
Storung  nicht  ausschliesst. 

Einen  vollen  Gegensatz  zu  diesen  anatomischen  Befunden  ergeben 
die  nun  angesehlossenen  Falle,  deren  klinisches  Bild  gegen  die  bilaterale 
spastische  Lahmung  hin  variirt,  wahrend  mehrere  Cbaraktere,  das  Ueber- 
wiegen  der  Starre  an  den  Beinen  gegen  deren  Lahmuug,  das  in  charak- 
teristischer  Weise  erfolgende  Sich-auf-die-Beine-stellen,  fiir  die  Diagnose 
der  Allgemeinen  Starre  ausschlaggebend  bleiben: 

Eoss,  Treatise  on  the  Diseases ^of  the  Nervous  system  II,  pag.  480, 

1883. 

2  Jahre,  5  Monate.  Kind  bei  der  Geburt  gesund,  mit  3  Monaten  Hande 
steif,  konnte  den  Kopf  nicht  halten.  Keine  Convulsionen.  Beine  in  Hiift-  und 
Kniegelenk  leicht  gebeugt,  Fiisse  in  Ecjuinusstellung,  Musculatur  steif  und 
Steifigkeit  bei  jeder  passiven  Bewegung  gesteigert,  Starre  in  den  Adductoren 
am  starksten.  Die  Starre  steigert  sich  beim  .\ufstellen,  dann  Adduction,  Kreuzung 
und  Zchenspitzengang  ganz  charakteristisch.  Patellarrellex  macht  Klonus.  Aueh 
die  Arme  sind  spastisch  und  die  einzelnen  Abschnitte  in  mehr  minder  festen 
Stollungen.  Arme  abducirt,  Yorderarme  halb  gebeugt  und  pronirt,  Hande  leicht 
gebeugt  Und  ulnar  geneigt,  Daumen  eingeschlagen,  Finger  dariiber  halb  ge- 
beugt. Starre  nicht  ganz  zu  iiberwinden.  Kind  greift  mit  beiden  Armen,  aber 
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unsichor  und  unrogelmassig.  Kopf  gewohnlieh  voriiiibcr  iiach  links  gcneig-t, 
beide  Sternokieidomastoidei  liart,  links  mehr;  kann  den  Kopf  bewegen,  halt 
aber  nicht  lange  aus.  Spriclit  nicht,  bei  Versiichen  spastische  Grimassen  in 
Zimge  und  Mund. 

Autopsie:  Tiefe  Einne  jederselts  (ontsprechend  der  Eolando'sehen 
Furche),  Eander  derselben  genahert,  iiffnet  sich  beiderseits  im  Ventrikel.  Die 
Windungen  radiiir  gerichtet.  Centralwindungen  scheinen  zu  fehlen.  Lohi  para- 
central, unvollkoramen  entwickelt.  Das  Eiickenmark  normal,  Seitenstrange  kleiner 
als  bei  Gesunden. 

'  Otto.  Ein  Fall  von  Porencephalie  mit  Idiotie  und  angeborener 
spastischer  Gliederstarre.  Archiv  fiir  Psych.,  1885. 

oVg  Jahre.  Erstes  Kind,  Mutter  elend;  Sehadel  bei  Geburt  gesehlossen. 
Schon  mit  6  Wochen  eigenthiimliche  Steifheit. 

Kopf  klein,  Augen  prominent,  Nystagmus,  Idiotie;  Muskeln  in  Euhe  und 
Schlaf  schlalf,  bei  passiver  Bewegung  Widerstand,  alles  zu  iiberwindeu,  nirgends 
bleibende  Contractur.  Bei  activer  Bewegung  der  Beine  gleiehfalls  allgemeine 
Starre,  bewegt  sicli  selten  willkiirlich,  dann  langsam,  wird  in  jeder  Stellung 
steif.  Liegt  meist  mit  ansgestreckten  Fiissen,  gebeugten  Knieen,  angezogenen 
Oberschenkeln  und  Oberaranen,  gebeugten  Vorderarmen  und  Fingern,  Kopf 
nach  hinten.  Aufgestellt  Spitzfuss,  Kreuzung,  Knie  etwas  gebeugt. 

Autopsie:  Beiderseits  Porencephalie,  Pia  an  einzelnen  Stellen,  Scheitel- 
und  Sehlafelappen,  verwachsen. 

Eechts  fehlt  der  ganze  mittlere  Theil  der  Hcmisphare,  so  dass  voi'derer 
und  hinterer  Antheil  nur  an  unterer  und  medialer  Seite  miteinander  in  Ver- 
bindung  stehen.  Die  Centralwindungen  als  plumpe  Windungsmassen  erhalten, 
an  medialer  Seite  defect. 

Links  kleiner  Defect  vorden  Occipitallappen,  erhaltene  "Windungen  atypiseh. 
In  Mitte  der  Centralwindungen  neuer  Defect  mit  radiarer  Anordnung.  Parietal- 
lappen  ganz  unregelmiissig.  Zwischen  beiden  Defecten  ganz  plumpe,  feinkornige 
Windungsmassen. 

Deforest  Willard  and  J.  H.  Lloyd.  A  ease  of  Porencephalus  in 
which  trephining-  was  done  for  the  relief  of  local  symptoms.  Death  from 
scarlet  fever.  Americ.  Journ.  of  the  med.  sc.  April  1892. 

7  .Jahre.  Bilateral  spastic  hemiplegia  of  cerebral  origin,  besonders  der 
rechte  Arm  in  spastischer  Contractur  und  athetotisch.  Auch  die  Beine  spastisch. 
Patellarreflexe  gesteigert,  Fnssphiinomen  hnks,  nicht  rechts.  Konnte  kaum  gehen, 
die  Beine  knickten  ihm  ein;  Neigung,  sich  auf  die  Zehenspitzen  zu  stellen. 
Strabismus  internus.  Leicht  schwachsinnig,  Beine  gut  entwickelt,  keine  Atrophia 
und  Aniisthesie.  Kopf  asymmetrisch.  Nichts  Anamnestisches  bekannt.  Einen 
Monat  spater  Convulsionen,  wonach  die  Athetose  zunimmt;  nach  jedem  Anfalle 
geistige  Abnahme.  Augen:  Pnpillen  norjnal.  Strabismus  convergens,  das  hnke 
Auge  vorzugsweise  gebraucht.  Fundi  normal,  Myopie.  Linke  Schadelhalfte  kleiner, 
im  Umfang  9 gegen  IP/^g  ZoU. 

Autopsie:  Porencephalie  links  in  Eolando'scher  Gegend,  die  nach  vorne 
liber  Centralfnrche  reicht,  nach  hinten  schliesst  sie  die  Lobi  parietales  supcriores 
ein,  nach  abwiirts  ftist  bis  Operculum,  stimmt  ziemlich  gut  mit  Arteria  cere- 
bralis  media,  nur  der  Temporallappen  frei;  der  Sack  geht  durch  eine  krater- 
formige  Ooffnung  in  den  Ventrikel.    Graue  Substanz  „of  the  mesial  aspect  of 
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the  Iji-ain"  atrojihisch,  fast  zcM'stort.  Gyrus  fornicatus  erlialtcn.  Audi  Windungen 
an  der  flirnbasis  links  atrophisch.  " 

Aiitoren  sprecheii  sieh  fiir  vasculare  Erkrankung  aus.  denken  aufh  an 
Compression  der  Placenta  boi  der  Geburt. 

Ueber  reclite  Pleraisphare  nichts  bemerkt. 

Die  anatomische  Veranderung  bei  diesen  scliweren  Fallen,  die 
zwischen  Allgemeiner  Starre  und  bilateraler  Hemiplegie  zu  stellen  und 
als  congenital  bedingt  aufznfassen  sind,  besteht  in  porenceplialischen  Hirn- 
defecten. 

Es  ist  interessant,  mit  dera  oben  erwahnten  Sectionsbefund  bei 
„Anfallsweiser  Starre"  von  Ganghofner  einen  zweiten  zu  vergleichen, 
der  audi  durch  seine  Entwicklung  lehrreicli  ist. 

Angel  Money.  Anscheinend  ervrorbene  anfallsweise  Starre. 

oVa  Jalire,  gesund  bis  zu  2  Jaliren.  Anfalle  von  Bewusstlosigkeit,  von 
da  an  idiotiseh,  vorher  gegangen  und  gesprochen.  In  der  Eulie  wenig  oder 
gar  nicht  steif,  bei  geringster  Eeizung  oder  spontan  tonische  Starre  aller  Griieder 
mit  Opistliotonus ;  Beiue  in  Extension,  Arme  adducirt,  EUbogen  gestreckt, 
Finger  gebeugt. 

Autopsie:  Diffuse  Sklerose  verschiedener  Windungen  im  Gehirn  und  des 
Eiickenmarkes.  Verdieknng  der  Pia  dura  mater,  Gehirn  atrophisch.  Alle  kleinen 
und  grossen  Gefasse  verdickt,  oft  thrombosirt,  Liisionen  der  Eingeweide. 

Hereditare  Syphilis  war  als  Ursache  der  krankhaften  Veriinderungen 
mit  Sicherheit  nachzuweisen.  Der  Fall  war  also  trotz  des  anscheinend 
spaten  Beginnes  ein  congenital  bedingter.  Aus  der  Beschreibung  geht 
mit  aller  Deutlichkeit  der  Charakter  der  zeitweiligen  Allgemeinen  Starre 
hervor. 

Fine  iiberaus  werthvolle  Beobachtung  von  Allgenieiner  Starre,  die 
durch  Erkrankung  im  Extrauterinleben  erworben  wurde,  ruhrt  von  Henoch 
her;  sie  gewinnt  noch  dadurch  an  Bedeutung,  dass  der  Autor  selbst  die 
Diagnose  der  Starre  im  Gegensatze  zur  bilateralen  Hemiplegie  aussprieht. 

Henoch.  Schwere  allgemeine  Starre,  erworben.  Vorlesungen  1892. 

6  Jahre,  im  sechsten  Monate  Maseru,  darauf  Convulsioneu  durch  acht 
Tage,  dann  seltener,  von  da  an  Ki'ankheit  bemerkt.  Xeine  Lahmung,  aber  ver- 
breitete  Eegiditat. 

Arme,  besonders  recliter,  im  EUbogen  flectirt.  kaun  nicht  allein  exten- 
diren,  Beine  im  Liegeu  starr,  geringe  Bewegung  im  Knie.  Beim  Aufstellen 
Pes  equin.  Dorsalliexiou  der  Zehen.  An  Handen  und  Fingern  geringe  Contractur, 
choreaartige  Bewegung  beim  Greifen.  Spraclie  stotternd,  miihsam.  Eechter  Arm 
verkiirzt. 

Autopsie:  Pia  auf  Frontallappen  verdiclvt,  triibe  und  blasenartig  ab- 
gehoben.  Ersie  und  zweite  Frontal windung  beiderseits  atrophisch  und  erweicht, 
ebenso  der  anstossende  Theil  des  Markes,  Corpus  callos,  Fornix  atrophisch. 
Ventrikel  erweitert. 

Sklerotischer  Process  mikroskopisch. 

Also :  Erweichung  des  Stirnhirnes  mit  loealer  Atrophie  und  secun- 
darer  Sklerose  des  Gesammthirnes.  Die  Pia  mater  iiber  den  erweiehten 
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Partien  zeigt  die  Eesidueu  eines  entzundlichen  Processes  (oder  einer 
Hlutuno:?);  im  Ganzen  ein  Herund,  wie  er  bei  bilateraler  Hemiplegie 
melirmals  wicderkehit. 

Als  lehrreiclieii  Gegensatz  zii  dieseii  Fallen  von  Infantiler  Cerebral- 
lalimimg-,  die  sieli  aiif  atrophische  Sklerose  ziu-iickfiihren.  muss  ich  eine 
Autopsie  von  Warda  (Deutsche  Zeitschr.  fiir  Nervenheikunde,  VII.,  1895) 
hinslellen,  welche  diffuse  Veriinderungen  des  Grosshirnes  und  selbst  ein 
^Maxinnim  derselben  in  einer  motorischen  Zone  aufdeckt,  obwohl  im 
klini^chen  Bild  des  Falles  alle  Lalimungssymptome  gefehlt  liaben  sollen. 

Warda,  Fall  II:  2%jahriges  Miidchen,  idiotiscli,  seit  dem  drittcn  Lebens- 
monat  Ersclieinungen  diftiiser  Hirnerkrankung'.  Oefter  Kriimpfe,  keine  Lahraungen 
Oder  andere  Herdsymptome. 

Autopsie:  Hifdroceplicdus  externus.  Geliirn  klein.  Windungen  fast  durch- 
\\-egs  stark  verschmalert,  Hirnoberflaclie  ilberall  aussergewohnlich  derb.  Ven- 
trikel  erweitert.  Euckenmark  auftallend  hart.  Die  Gfegend  der  Central- 
Tvindungen  links  besonders  stark  abgeflaeht,  desgleichen  die  linke 
unterste  Schlafenwinduug. 

Ohne  die  Bemerkung  der  Krankengeschichte  hatte  man  aus  dem 
Befunde  sicherlicli  eine  bilaterale,  rechts  starkere,  spastische  Liihmung 
erschlossen. 

Es  bedarf  nach  diesen  Beispielen  wohl  keiner  besonderen  Beweis- 
fiihrung,  um  zu  zeigen,  dass  die  klinische  Form  der  Allgemeinen  Starre 
an  keinen  ihr  besonders  zukommenden  anatomischen  Befund  gebunden 
ist,  und  dass  somit  der  letztere  aueh  keinen  EiickscUuss  auf  die  klinische 
Gestaltung  des  Falles  gestattet.  Es  ist  offenbar  unzweckmassig,  klinische 
Form  und  anatomischen  Befund  in  directe  Deziehung  zu  einander  zu 
bringen. 

Der  klinische  Typus  ist  dureh  andere  als  anatomische  Verhiiltnisse 
zu  erklilren.  Die  Beziehungen,  die  sich  hier  ergeben  haben,  sind  sieherlich 
minder  innige  als  die  zwisehen  den  anatomischen  Befimden  und  der 
Natur  des  Falles,  ob  congenital  bedingt,  Geburtsliihmung  oder  extrauterin 
erworben. 

d)  Pathologische  Anatomic  des  paraplegisehen  Typus. 

Es  ist  gerade  hier  der  Mangel  an  Autopsien  bei  klinisch  eindeutigen 
Fallen  am  starksten  zu  beklagen.  Sieht  man  von  dem  Falle  Ganghofner's 
(S.  185)  ab,  so  sind  noch  im  Ganzen  zv^ei  Befunde  zu  berichten. 

Forster.  Spiiter  erworbene  paraplegische  Starre. 

Ziramermann,  Jabre.  Beglnn  anscheinend  mit  P/g  Jahren,  spater 
Schielen  und  nieht  mehr  sprechcn,  getriibte  Intelligenz,  Strahisnms  infermis 
duplex;  spricht  nicbt,  Arme  normal.  Beim  Aufheben  Adductorencontractur, 
Kniee  wenig  gebeugt,  tritt  auf  inneren  Fussrand  und  Fussspitzen.  Gang 
sehicifeud,  Fiisse  iiboroinander.  Eeflexe  scliwach  erhoiit. 
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Autopsio:  Pia  uberall  mit  granor  Substanz  vf^rwaclisen.  nicht  ohne 
Verlust  abzuloscn,  am  innigsteii  Adhiirenz  iibor  Stirnlappoii  und  Central- 
windungeii,  an  Basis  loicht.  Stirnlappeii  schmal  im  Vergieich,  nirgends  (.-iri- 
gesunkene  Stellen,  Mark  deutlich  sklerotiscli.  Eiickenuiark  gleiehfalls  sklerotisch, 
keine  mikroskopische  Untersiichung. 

Eine  weitere  Section  eines  Palles  von  spastischer  Paraplegie,  der 
aber  klinisch  seine  Besonderheiten  hat,  ist  die  des  Kindes,  welches  Sachs 
in  zweien  seiner  Publicationen  erwilhnt: 

G.  F.,  kleiner,  Ijiilmger  Knabe;  erstgeborenes  Eind  einer  schwiichUclien 
Mutter,  trockene  Geburt  nach  48stundigeii  Wehen,  Aspliyxie.  Vom  ersten  Tage 
an  inizahlige  opileptische  Anfalle,  dabei  wiirden  alle  Extremitaten  starr,  der 
Kopf  nacli  riickwarts  gezogen,  und  es  trat  ein  so  ausgesprochener  Opisthotonus 
ein,  wie  man  ihn  sonst  nur  in  den  hysterisclien  Krampfen  Erwaclisener  beob- 
aehten  kann.  In  den  Zwischenzeiten  wurden  die  Ai-me  gut  bewegt,  das  Kind 
folgte  Objecten  mit  den  Augen  und  zeigte  Spuren  geistiger  Entwicklung. 

Die  Beine  waren  vollstandig  gelahmt  und  immer  in  spastisch  gekreuzter 
Contracturstehung ;  Strabismics  convergens,  Eeflexsteigerung.  Schadel  von  nor- 
malem  Umfang.  Pontanellen  fest  gescUossen.  Tod  an  intercurrenter,  fieberhafter 
Krankheit. 

Autopsie:  Das  Gehirn  fiihlt  sich  barter  an.  Pia  ist  iiberall  mit  der 
Einde  verwaclisen.  Mikroskopisch :  Pia  verdickt,  zellig,  infiltrirt,  Blutgefasse 
in  Pia  imd  Einde  erweitert,  mit  Bhit  gefiillt,  die  Wande  in  Proliferation. 

Zunahme  der  Glia,  nur  wenige  der  Nervenzellen  normal.  Absteigende 
Degenerationen  im  Eiickenmark.  Chronische  Meningoencephalitis. 

Sachs  bemerkt,  dass  die  urspriingliche  Natur  des  Processes  nur  mit 
Wahrscheinlichkeit  angegeben  werden  kann ;  er  halt  die  Veriinderungen 
ftir  den  Ausgang  einer  Meningealblutang. 

Es  ist  iminerhin  ein  nicht  gewohnlicher  Ausgang  der  Meningeal- 
blutung  bei  der  Geburt,  und  die  enorme  Haufung  der  Convulsioneu  gibt 
dem  Fall  auch  klinisch  ein  besonderes  Gepriige.  Die  Pia  ist  hier  uberall 
mit  der  Hirnrinde  verwachsen,  wahrend  nur  die  Function  der  Beine 
gestort  ist.  Der  anatomische  Befund  gestattet  also  auch  hier,  soweit  er 
vorliegt,  kein  Urtheil  tiber  die  Functionsfahigkeit  des  Xervengewebes  an 
verschiedenen  Stellen,  auf  welche  wir  den  Unterschied  zwischen  Diplegia 
und  Paraplegie  zuriickzufuhren  geneigt  sind. 

Sachs  ist  iibrigeus  spater  (in  seinem  Treatise  1895)  auf  den  ana- 
tomischen  Befund  dieses  Falles  zuriickgekommen  und  hat,  was  er  friiher 
fur  eine  secundare  Degeneration  der  Pyramidenbahn  hielt,  als  pvimare 
congenitale  Entwicklungsheramung  derselben  erkannt.  Es  bleibt  nun 
zweifelhaft,  ob  man  die  beobaehtete  paraplegisehe  Starre  dieses  Falles 
von  der  congenitalen  Storung  der  Entwicklung  oder  vom  zufalligen  Ge- 
burtstrauma  ableiten  soli,  da  sich  hier  nach  Sachs  beide  Momente  com- 
binirt  vorfinden. 

Der  Fall  Forster's  ist  ubrigens  auch  kein  typischer  von  paraple- 
giseher  Starre  nach  Friihgeburt,  mit  gut  erhaltener  Intelligenz,  sondern 
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zeigt  spiiten  Beginn  (mit  VI.  Jaliren)  und  gelit  mit  arger  geistiger 
Schwiichung  eiiiher.  A'oii  der  allgemeinen  wie  von  der  paraplegisehen 
Starve  bediirfen  wir  Sectionsbeiimde  von  reinen  und  leicliten  Fallen,  bei 
deuen  die  Little'scbe  Aetiologie  ausser  Zweifel  steht  und  die  motorischen 
Symptome  uncoinplicirt  zu  finden  sind. 

e)  Patbologische  Anatomic  der  bilateralen  Hemiplegie. 

Dieser  klinisehe  Typus,  welcher  die  schwersten  Porraen  von 
Diplefgien  unifasst.  ist  in  den  Autopsien  am  zahlreicbsten  vertreten  und 
zeigt  sieb  abhiingig  von  der  ganzen  Eeihe  mannigfaltiger  Endveriinde- 
rungen,  welcbe  zuerst  Ootard  filr  die  spastische  Hemiplegie  nach- 
gewiesen  hat. 

A.  Porencephalien,  Entwickliingshemmungen,  Agenesien. 
Mierzejewsky.    Contribution  a  Fetude    des    localisations  cere- 
brales,  1880. 

SOjahriger  Idiot,  seit  friihester  Jugend  paraplegisch,  alia  vier  Extremi- 
taten  contraeturirt  in  absonderlicheu  Stellungen. 

Autopsie:  Beiderseitige  Defecte  in  der  Eegion  der  Centralwindungen, 
welehe  nieht  ganzlich  fehlen.  Freiliegen  der  Insel.  Mierzejewsky  scliliesst 
auf  eine  Storung  der  Geliirnentwicklmig  im  dritten  Intrauterinmonat. 

Fr.  Schultze.  Beitrag  zur  Lehre  von  den  angeborenen  Hirndefecten 
(Poreneepbalie),  1886. 

5  Jahre,  gleich  nacli  der  Geburt  idiotiscli  erkannt,  Mutter  Potatrix. 

Eopf  nach  liinten,  nie  Convulsionen,  ganz  idiotiscli;  Arme  und  Beine  in 
Contracturstellung.  Beiue  ki-ampfliaft  adducirt  und  gekreuzt,  Arme  flectirt  und 
adducirt. 

Autopsie:  Stirnbirn,  Centralwindungen,  grosser  Theil  der  Sclilafe-  und 
Theil  der  Parietallappen  verschwunden,  fast  ganze  obere  Decke. 

Anton.  TJeber  angeborene  Erkrankungen  etc.,  1890. 

15  Monate,  Cresichtslage,  normale  Geburt,  besonders  leiclit,  kleiner  todter 
Zwilling.  Schmerzen  wiihrend  der  zweiten  Hiilfte  der  G-raviditiit. 

Kleiner  Kopf,  sehr  bald  als  „holzig"  erkannt.  Kopf  durch  Contraetur 
nach  riickwarts,  Strabismus  converr/ens.  Gesammte  Musculatur  rigid;  Ellbogen, 
Htift-  und  Kniegelenke  in  rechtwinkeliger  Beugestellung,  Oberarme  adducht, 
Hande  gebeugt,  Finger  eingegraben,  hnker  Arm  und  reehtes  Bein  am  meisten; 
Losung  der  Contraetur  nur  mit  grosser  Gewalt;  idiotisch. 

Autopsie:  Yerkiimmerung  beider  Grosshirnhiilften,  besonders  die  Stirn- 
lappen  durch  glatte  Zapfen  ersetzt,  Schlafelappen  am  besten  entwickelt.  Bulbi, 
Optici  atrophisch.  totaler  Mangel  der  Pyramiden. 

Es  sind  dies  durchwegs  Falle  von  congenital  bedingter  Diplegie. 
Indess  ist  es  nieht  moglich,  durchgreifende  anatoraische  Unterschiede 
zwischen  den  congenitalen  und  den  erworbenen  bilateralen  Hemiplegien 
anzuerkennen ;  der  nachste  Fall  betrifft  eine  spastische  Diplegie  letzterer 
Art,  gleichfalls  rait  dera  Befimde  der  Poreneepbalie. 
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Heiibner.  Doppelseitige  spastische  Lahraung. 

S^i  Jiilii-e.  Mit  '7.1  Jiiliren  iiiiter  Goiiviilsioneii  an  Fielxir,  Hroiicliitis 
durch  vier  AVocheii  erkrankt. 

IiitcUig-onz  nimmt  sehr  ab,  ontwickelt  sich  spater  doch.  Rumpf  bleibt  ge- 
liihmt,  Conti-acturen  aller  vier  Extremitaten.  Conviilsionen  spater  haufig  wieder- 
holt.  Tod  unter  Conviilsionen. 

Autopsie:  Cyste  im  Pons,  Porencephalic  der  bcidcn  Ceutralwinduugen 
rcehts  und  links,  Herde  im  Linsenkern,  zuriickzufiihrcn  auf  Einbolien. 

Die  Porencephalie  ist  hier  iibrigens  nicht  die  einzige  vorgefundeae 
Liision;  neben  ihr  fand  sich  eine  Cyste  im  Pons,  die  vielleicht  einen 
grossen  Antheil  an  der  klinisclien  Erscheinung  des  Falles  hat.  Sammt- 
liche  Veranderimgen  liessen  sich  auf  Embolien  zuruckfuhren,  wie  sie 
auch  in  anderen  Organen  stattgefunden  hatten. 

Muratoff.  Deutsche  Zeitsehr.  fur  Nervenheilkunde,  VII.,  1895. 

Fall  I :  Vollkommen  idiotischer  Knabe  (Alter  nicht  angegeben).  War  bis 
zum  sechsten  Monat  normal,  dann  acute  Hirnerkrankung,  Koma,  Convulsionen. 

Gegenwartig  voUkommenste  Idiotic.  Der  rechte  Arm  spastisch  gelahmt, 
etwas  abgemagert,  rechtes  Bein  etwas  besser.  Die  linken  Extremitaten  leicht 
paretisch;  vorilbergehende  Steifheit  auch  links,  mobile  Spasms  aller  vier  Ex- 
tremitaten, Athetose  in  den  kleinen  Fuss-  und  Handgelenken. 

Autopsie:  Beiderseitiger  porencephalischer  Defect,  die  Gegend  der  Central- 
windungen,  Insel  und  Temporallappeu  betrelTend. 

Der  Antor  sieiit  ihn  als  einen  erworbenen  an,  als  Ausgang  einer  Er- 
weichung  nach  vascularer  Storung.  Uebrigens  ohne  strengen  Beweis  fiir  diese 
detaillirte  Diagnose.  Das  klinisehe  Bild  ist  das  einer  Idiotie  mit  bilateraler, 
auf  einer  Seite  ungleich  stiirkerer  Hemiplegie. 

Peterson,  Journ.  of  nerv.  and  ment.  disease,  XIX.,  1894. 

20  Monate  altes  Kind  mit  spastischer  Lahmung  aller  vier  Extremitaten, 
sehr  kieinem  Kopf.  Hilufige  Convulsionen,  enorme  Eeflexsteigerung. 

Autopsie:  Schadelknochen  verdickt,  Nahte  verstrichen.  Grosser  por- 
encephalischer Defect  beiderseits,  der  die  motorische  Zone  einschliesst. 

B.  C y  s t e n b II d u n g  mit  s e e  iin d ii r  e r  A  t r  o p h I e. 

Forster. 

Bartsch,  4  Jahre.  Angeboren  oder  friih  erworben,  Gontractur  in 
den  Armen  von  Geburt,  nie  gesprochen,  nie  aufgetreten. 

Schiidel  klein,  EUbogen  in  spitzwinkeliger  Contractur,  Contractur  der 
Arme  starker  als  der  Beine.  Beine  meist  angezogen  und  gekreuzt  oder  mit 
leichter  Beugecontractur  der  Kniee  gestreckt,  Adductorenconti-actiu-.  ]\Iuskeln 
der  Arme  rigider  als  der  Beine. 

Autopsie:  Pia  mater  getriibt;  iiberYorderlappen  rechts  odematiis.  Ueber 
Chjrus  paracentral  is  rechts  zwei  rundliche  weisse  Gewebswucherungen.  Linke 
Hemisphare  grosser  als  rechte.  Eechte  Hemisphare  sklerosirt,  Mark  atrophisch. 
Zwei  Cysten  im  rechten  Stirnlappeu  und  in  der  Wand  des  rechteu  Seiten- 
ventrikels.  Links  normal? 

Isambert  und  Eobin  (Societe  de  Biologic  1885)  bei  Richardiere. 
Bilaterale  Hemiplegie. 
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2  Jahi-e,  idiotisch  seit  Geburt,  spiiter  allgeineine  Starre,  Kopf  nach  ruckwarts. 

Autopsie:  Dicke,  seriise  Infiltration  des  arachnoidealen  Gewebes.  Gehii-n- 
lappen  sehr  weich,  enthalten  eine  Anzahl  von  kleinen  Cysten  mit  liarten 
Wandungen,  Hirnstamm  selir  hart.  Ganglienmassen  und  Ventrikelwiinde  gleich- 
falls  hart. 

Multiple  Cysten,  Erweichung  und  Verhartung. 

Beehterew.  Zur  Frage  iiber  die  secundaren  Degenerationen  des 
Hirnschenkels.  Archiv  fiir  Psych.,  1888. 

Mikrocephal,  im  ersten  Jahre  als  schwachsinnig  erkannt.  Bald  nach  der 
Geburt  convulsiv.  Anfiille,  die  sich  wiederholen. 

CucuUaris  und  Sternokleidomastoides  rechts  in  Contractur,  Kopf  in  ent- 
sprechender  Haltung.  Beide  Ai-me  in  Beugecontracturen,  Beine  in  Streckcon- 
tractur.  Gesicht  wenig  beweglich,  Gesichts-  und  Gehorssinn  erhalten,  spricht 
nicht;  wiUkiirhche  Beweglichkeit? 

Autopsie:  Ganze  Convexitat  und  innere  Oberflache  sklerosirt,  geschi'umpft, 
von  Cysten  durchsetzt.  In  der  linken  Hemisphare  sind  die  erhaltenen  Theile 
der  Centralwindungen  erheblicher  als  rechts,  nur  an  Basis  und  ini  Temporal- 
lappen  normale  Windungen.  Hydrocephahsch  im  hochsten  Grade.  Balken  fehlt, 
Schweifkerne  hypertrophisch.  Vier  Fiinftel  des  Hirnschenkelfusses  degenerirt, 
laterales  Tiirk'sches  Biindel  normal.  Substantia  Soemm.  hypertrophisch. 

C.  LobiLre  Sklerose,  umsehriebene  sklerotisehe  Atrophie. 
Von  der  grossen  Anzahl  hiehergehoriger  Autopsien  meist  schwerer 
und  congenital  bedingter  Falle  kann  ich  nur  die  bestgeeigneten  Beispiele 
anfiihren : 

Bourneville  und  Pilliet.  Idiotie  symptomatique  de  sclerose  cere- 
brals diffuse,  1887. 

11  Jahre,  angeblich  nach  Krankheit  mit  2  Jahren  entstanden. 

Ganz  idiotisch,  spricht  nicht.  Oberarme  heide  atrophisch,  chute  du  poignet 
und  Medianusklaue  besonders  .  links,  leichte  Contractui-  in  der  Schulter,  Vorder- 
arme  rechtwinkelig.  Ober-  und  Unterschenkel  massig  gebeugt,  Adductoren- 
contractur,  Fiisse  ganz  gestreckt.  Atrophie  der  linksseitigen  Extremitaten. 

Autopsie:  Adharenz  an  Pia  an  manchen  Stelleu.  Vielfache  Sklerose  und 
Yerschmalerung  von  Hirnwindungen. 

Bourneville  et  Brissaud,  Archiv  de  Neurol.,  I. 

10  Jahre,  normale  Gehurt.  Mit  6  Monaten  Convulsionen.  Von  1 — 
Jahren  wiederholte  Convulsionen,  nie  gegangen,  nie  gesprochen.  Kleiner  Kopf, 
Arme  und  Beine  in  Beugecontractur,  Fiisse  in  Equinovarus-Stellung,  ktihl  und 
eyanotisch;  Kopf  fallt  auf  die  Brust. 

Autopsie:  Atrophie  vieler  Windungen,  so  aller  an  der  Hirnbasis;  links 
Temporal-,  zweite  und  dritte  Frontal-,  pli  courbe  und  an  innerer  Flache. 
Eechts  die  Centralwindungen,  Wurzel  der  drei  Frontalwindungen,  viele  an 
innerer  Flache. 

Atrophie  vieler  Windungen. 

Bourneville,  Notes  sur  I'idiotie  etc.  Eichardiere,  XVIIL 
9  Jahre.  Aufregungen  der  Mutter  wiihrend  der  Graviditiit.  Eechtzeitige 
Geburt,  drohende  Asphyxie  durch  den  Nahelstrang.  Am  Tage  nach  der  Gehurt 

Freud,  Cerebrale  Kinderiahmiing.  IQ 
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Convulsioiien,  iiie  gesproclien,  nie  gegangen.  Arme  ctwas  steif,  enorme  Beuge- 
contractur  der  Beine,  fast  iiicht  willkurlidi  ])ewegt. 

Autopsie:  Pia  leicht  abzuziolien.  Vielfaclio  Atropliien.  Links  liintere 
Ceutralwindiing  wenig  entwickdt,  vordere  auf  cin  diinnes  Jilatt  reducirt,  Atropine 
der  droi  Stii-nwindungen.  Eechts  liintere  Centrahvindung  in  ihrer  ganzen  Liinge 
verklimmert,  vordere  auf  zwei  Fiinftel  reducirt;  Insel,  Stirnwindungen,  Gtjrus 
cor}),  cullosi  atrophiscli. 

Atrophic  vieler  Windungen. 

Eichardiere,  I.  Erworbene  bilaterale  Hemiplegie. 

2^2  Jahre,  gesund  bis  zu  einem  halben  Jahre,  plotzlicli  Convulsionen, 
dann  schlaffe  Lahmung,  spiiter  ersetzt  durcli  Stan-e.  Aufregung  der  Mutter 
in  der  Graviditat? 

Nicht  intelligent,  liegt  auf  dem  Eucken,  kaun  nicht  gelien,  nicht  stehen. 
Alle  vier  Extremitaten  in  Contractur,  Finger  abwecliselnd  gebeugt  und  gestreckt. 
Beine  in  Extension  gestreckt,  Varus  cquinns  beiderseits.  Keine  Atrophic,  In- 
continenz,  Sensibilitat  normal,  keine  Nackenspannung ;  das  Kind  ist  in  be- 
standiger  Unruhe,  schreit  unaufhorlich.  Zeitweise  epileptische  Anfalle.  Tod  an 
Diphtheric. 

Autopsie:  Hinterlappen  gelblich,  verschrumpft,  hart,  auf  zwei  Drittel 
ihres  Volumens  verringert,  die  Vorderlappen  normal.  (Veranderung  betriflft  beider- 
seits die  drei  Schlafewindungeu,  Theile  der  Insel,  Aes  Lobiis  parietalis  inferior, 
Occipitallappen  und  an  medianer  Flache  Cuneus,  Lolul.  fusiformis  und  lin- 
ffualis.)  Die  Ventrikelwande  sklerosirt. 

Pons  und  Oblongata  auffallig  weich,  ]\Ieningen  an  ihnen  adharent.  Skle- 
rotisches  Band  mit  Erweiterung  der  Grefasswande. 

Gee,  Spastic  Diplegia.  Sclerosis  of  whole  Encephalon.  St.  Barth. 
Hosp.-Eep.  XVI. 

Zehntes  Kind,  einzig  am  Leben,  Geburt  normal,  keine  Zeichen  von 
Syphilis,  oft  gef alien. 

11^/4^  Jahre  zur  Zeit  der  Aufnahme;  zuerst  haufigere  Anflille  ohne 
Zuckungen,  dann  Intelligenzabnahme  und  Beginn  der  paretisehen  Erscheinungen. 
Bewegt  beide  Arme,  aber  rechts  weniger,  ieichte  Eigiditat,  Pingerbeugung, 
Beine  gebeugt,  starke  Eigiditat,  Equinusstellung. 

Autopsie:  Pia  weisslich  verdiekt,  Grehirn  klein,  Windungen  alle  hart 
und  verdiinnt,  auch  Ganglien  hiirter.  Eiesige  Mengen  von  Leukocyten  in  den 
Blutgefassscheiden,  Eindenzellen  verandert. 

Friedmann,  Diplegie.  Deutsche  Zeitschi-.  fiir  Nervenheilkunde,  1893. 

Vorwiegend  spastische  Paraplegic,  paraplegische  Lahmung  der  Beine, 
auch  rechter  Arm,  linker  Arm  frei;  Idiotic  von  Jugend  auf  Anamnese  unbe- 
kannt,  doch  kam  in  den  letzten  Jahren  Epilepsie  dazu  und  strychninartige  Er- 
regbarkeit. 

Ob  congcnitale  oder  friihe  Erkrankung,  ist  nicht  bekannt,  trotzdem  Fried- 
mann sicher  das  Erstere  annimmt. 

Autopsie:  Dura  zQigt  MsGhe  Pachpmeninffitis  interna,  Pia  gleichmassig 
getriibt,  lost  sich  leicht  ab.  Gehirn  selir  klein,  nur  150  Gramm,  Einde  breit, 
Windungsmark  ausserordentlich  reducu-t. 

Eydrocephalns  extcrmis  und  intern  us.  Atrophic  im  Eiickcnmark  bis  auf 
Hinterstrange. 
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Hyaline  Veriinclerung  der  Geftxsse,  Ektasirung ;  kleiiie,  von  Gefassen  aus- 
gehende  Degenerationsherde,  die  Friedraann  mit  Gebiirtsst(5rung  in  Zusammen- 
hang  bringt. 

Verklimmerung  des  Gehirnes  dureli  Degenerationsherde  im  Mark  mit  all- 
gemeiner  Degeneration  des  Markes. 

Zweifelhaft,  ob  angeboren  oder  bei  Geburt  entstanden. 

Miiratoff. 

Fall  II :  2jalmger  Idiot  mit  Mikrocephalie.  Keiue  Auamnese.  Totale  Luhmung 
nller  vier  Extremitiiten.  Keine  Eigiditat. 

'  Aiitopsie:  Verkummerimg  imd  Atropliie  der  beiden  Oentralwindungen 
und  Paraeentralliippchen.  Atrophic  der  NervenzeUen  daselbst. 

Pyramid enfasern  im  Eiickenmark  fast  alle  erhalten,  aber  verdiinnt,  ihre 
Markscheiden  ciiemisch  verandert.  Ihr  Zwischengewebe  nicht  hyporplastisch. 

Schmaus,  Virehow's  Archiv,  CXIY.,  1888. 

3^/Jahriges  Kind,  die  ersten  sieben  Vierteljahre  gosund,  lernte  mit  IVg 
Jahren  sprechen,  dann  Erkrankung  mit  Fieber  und  Convulsionen,  Entwicklung 
von  Conti'acturen. 

Strabismus  convergens,  Nystagmus,  vielleicht  Amaurose.  Yollige  Apathie, 
linksseitige  Facialparese,  schmerzhafter  Gesichtsausdruck. 

Beide  Arme  in  festen  Contraeturstellungen,  Seine  unbeweglich,  in  Exten- 
sion, Equinovarus-Stellung  beiderseits,  Eeflexsteigerung,  Sensibilitat  erhalten. 

Autopsie:  Diffuse  Hirnsklerose  mit  enormer  Atrophie  der  Windungen. 
Hirngewicht  eia  Drittel  des  normalen.  Hydrocephalus  cxternus  und  internus. 

Die  Windungen  derb,  lederartig  zah,  einzelne  spriugen  geradezu  wie 
spitze  Kamme  vor.  Kleinhirn  weniger  atrophisch,  Eiickenmark  derb. 

Die  wenigen  bekannt  gewordenen  Autopsien  von  hypertrophischer 
Sklerose  wiiren  hier  anzureihen,  da  deren  klinische  Bilder  keinem  anderen 
Typus  als  dem  der  bilateralen  Hemiplegie  einverleibt  werden  konnen.  Indess 
■darf  man  sich  durch  die  klinischen  Besonderheiten  dieser  Fiilie  bewegen 
lassen,  sie  fUr  eine  Besprechung  in  anderem  Zusammenhange  aufzusparen. 

Es  erhellt  jedenfalls  aiis  den  niitgetheilten  Beispielen,  dass  die 
Sectionsbefunde  der  bilateralen  spastischen  Hemiplegien  nicht  soweit 
•charakteristisch  fiir  diesen  Typus  sind,  dass  sie  etwa  gestatten  wiirden, 
ihn  auch  anatomisch  von  den  anderen  Typen  zii  sondern.  Diese  Unter- 
scheiduDg  bleibt  vielmehr  auf  rein  kliniscliem  Boden  beruhend.  Man  kann 
es  dem  Praparat  nicht  ansehen,  ob  der  Kranke  diese  oder  jene  Form  der 
Infantilen  cerebralen  Diplegie  zu  Lebzeiten  gezeigt  hat. 

/■)  Pathologische  Anatomie  der  choreatisehen  Typen. 
Dejerine  und  Sollier,  Bull.  soc.  anat.  1888. 

Erstes  Kind,  bis  10  Monate  Convulsionen  meist  links,  von  3  Jahren  an 
hilateralc  Athetose.  Strahisnms  divcrr/cns.  Chorea  im  Gesiehte.  Eechts  Contrac- 
tnren,  Athetose  und  Atrophie  stiirkcr  als  links.  Gang  im  Knie  gepresst,  geht 
mit  den  Fussspitzen  am  Boden.  Sprache  erschwert. 

Autopsie:  Linke  Hemisphiire  leichter,  in  alien  Theilen,  auch  Kleinhirn, 
.kleiner.  Arachnitis  calcarca.  Die  vorderen  Windungen  in  ihrcr  Form  etwas  ab- 
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geiliidert,  die  Verkleineruiig  betrifft  aussoliliesslich  Theile  hinter  der  hinteren 
Centralwindung. 

Ix'eclits  kleines,  verkalktes  Fibro]ii  iin  vorderen  Theile  des  Linseiikernes. 

Also:  Atropine  der  Hirnpartien  hinter  der  hinteren  Oentralwindung, 
verkalkter  Herd  im  Innern  des  Gehirnes.  Letzterer  eignet  sich  nicht 
zur  Aufklilrung  der  Athetose,  well  er  sich  auf  der  Seite  befindet,  welche 
die  stiirkere  Athetose  aufweist. 

Ein  zweiter  Fall  bietet  zu  mannigfaehe  Lasionen,  als  dass  er  weiter 
erortert  zu  werden  brauchte.  Beide  Fiille  scheinen  iibrigens  spastische 
Chorea  (Spiitathetosen?)  zu  betrelfen. 

Putnam.  A  ease  of  complete  athetosis  with  post-mortem,  1892. 

Mit  7  Monateu  geboren,  mit  18  Monateu  besondere  Bewegungen  bemerkt, 
mit  3  Jahren  Kopf  nach  riickwarts,  nie  gesprochen,  versteht  AUes.  Chorea 
des  Gesichtes,  Kopf  nachhinten;  Athetose  der  Arme,  Opisthotonus.  Extensions- 
starre  der  Beine,  zuletzt  gekreuzt. 

Spastische  Spiitathetose. 

Autopsie:  Pia  mit  Einde  verwachsen,  Mangel  oder  rudimentare  Ent- 
wicklung  des  Corpus  callos.  Links:  Temporallappen  geschrumpft,  enthiilt  Ab- 
scesshohle. 

Linsenkern  erweicht;  Hirnschenkel  kasig  degenerirt. 
Eechts:  Im  Temporallappen  Abscesshohle,  Hirnschenkel  geschrumpft  und 
erweicht. 

Anton,  Jahrbiicher  fiir  Psychiatrie,  XIV.,  1895. 

Beobachtung  I:  9jahriger  Knabe,  neuropathische  Hereditat,  normale  Greburt 
und  gute  Entwicklung  bis  zu  eiuem  Scharlach  im  neunten  Lebensmouat.  Acht 
Tage  nachher  aufgeregt,  unruhig,  konnte  Kopf  nicht  halten,  nicht  aufrecht 
sitzen,  lernte  im  zweiten  Lebensjahre  sprechen,  geistige  Entwicklung  gut. 

Klinisches  Bild  das  einer  Allgemeinen  Chorea.  Lebhafte  Unruhe  des 
ganzen  Korpers;  Grehen,  Stehen,  Sitzen  unmoglich;  Patient  wird  dabei  geradezu 
umgerissen.  Er  kann  greifen,  aber  nicht  festhalten.  Spraehe  stossweise,  mit 
Stockungen  und  Wiederholungen  der  Worte.  Kauen  und  Schlucken  gut,  aber 
langsam.  Lebhaftes  Mienenspiel.  Unterbrechung  aller  Willkiiracte  durch  iiber- 
schiissige  Inner vationen.  Arme  besonders  unruhig,  mit  Athetose  der  Hiinde, 
Musculatur  trefflich  entwickelt.  Beine  etwas  weniger  kraftig,  Athethose  und 
Ueberstreckung  der  Zehen.  Haufig  das  Phanomen  der  antagonistischen  Inner- 
vation (vgl.  Benedikt,  S.  77).  Eeflex  deutlich. 

Bei  der  Autopsie  fanden  sich  Veranderungen  nur  im  Putamen  des 
Linsenkernes,  und  zwar  beiderseits.  In  der  hinteren  Hiilfte  dieser  Eegion  war 
die  graue  Substanz  in  kleine,  klumpige  Massen  zerfallen,  zwischen  denen  Aveisse 
Plecken  eingelagert  waren.  Diese  Herde  waren  mit  bindegewebiger  Substanz 
erfiillt,  enthielten  in  ihrem  Mittelpunkte  gewohnUch  ein  Grefiiss.  Die  grauen 
Inseln  zeigten  normale  Structur. 

Anton  betrachtet  diese  Herde  als  Narbeu  nach  multiplen  Er- 

weichungen. 

Von  den  vorstehenden  Sectionsbefunden  ist  wohl  nur  der  dritte 
(Anton)  bedeutsara  und  zur  AufklilruDg  der  pathologischen  Anatomie  der 
allgemeinen  Chorea  verwerthbar.  Man  wird  nicht  erwarten,  durch  ihn  zur 
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Kenntniss  eines  den  choreatischen  Typen  der  Diplegien  eigenthtimlichen  ana- 
tomischen  Bildes  zu  gelangen,  wenn  man  sich  erinnert,  dass  es  uberbaupt 
nicht  gehingen  ist,  die  Choreaformen  der  spateren  Jugend  imd  der  Eeife 
anatoraisch  zu  charakterisiren  und  aus  ihrer  pathologisclien  Anatomie  zu  er- 
klaren.  Aber  der  Befund  Anton's  und  dessen  Localisation  geben  zu  anders- 
artigen  Erwiigungen  Anlass,  die  an  spaterer  Stelle  gewiirdigt  werden  sollen. 

Von  den  Misehforrnen,  die  der  choreatisch-athetotische  Typus  der 
Diplegien  so  haufig  mit  den  anderen  Typen  eingeht,  und  in  denen  bald 
choreatische,  bald  spastische  Symptome  iiberwiegen  (vgl.  S.  114),  hat 
kiirzlich  Ganghofner  zwei  Sectionsbefunde  geliefert: 

Ganghofner,  Ueber  Chorea  chronica.  Pragerraed.  Wochensehr.,  1895. 

Beobaelitung  II:  SVg  Jahre  alt,  bis  ^j^  Jahre  gesund,  dann  Darm- 
katarrh;  zehn  Tage  lang  schwere  Convulsionen.  Seitdem  Motilitatsstorungen, 
allmalig  zunehmend.  Das  Kind  kann  den  Kopf  nifiht  halten,  nicht  ohne  Stlitze 
sitzen.  Die  oberen  Extremitaten  in  inassiger  Beugecontractur,  choreatische  Be- 
"wegungen  der  Hande.  Die  Beine  hochgradig  spastisch-paretisch.  Gang  nur  mit 
Unterstiitzung  moghch,  deutlich  spastisch;  gesteigerte  Sehnenreflexe. 

Autopsie:  Beiderseitige  Porencephahe,  vielfach  atypische  Hirnwindungen 
und  Mki-ogyrie. 

Dieser  leider  zu  kurz  mitgetheilte  Fall  ist  in  mehr  als  einer 
Hinsieht  interessant.  Klinisch.  kann  man  ihn  wohl  nur  als  Combination 
von  Allgemeiner  Starre  mit  Chorea  oder  Athetose  der  oberen  Extremitaten 
classificiren.  Die  Erwartung,  das  Moment  der  Chorea  im  Sectionsbefund  aus- 
gedriickt  zu  finden,  wird  oflfenbar  nicht  erfiiht.  Die  Anamnese  leitet  darauf 
hin,  diesen  Fall  zu  den  extrauterin  erworbenen  zu  rechnen  und  seine 
Aetiologie  in  einer  Infectionskrankheit  zu  suchen.  Der  Befund  entspricht 
eher  einer  priinatal  bedingten  Afifection,  filr  welche  die  infeetiose  Erkrankung 
nur  Hilfsursache  sein  mochte.  Endlich  widerspricht  diese  Beobachtung 
dem  ftir  allgemein  angenoramenen  Satze,  dass  Athetose  und  Chorea  sich 
mit  dem  klinischen  Ausdruck  einer  Porencephahe  nicht  vereinen. 

Beobachtung  III:  1  Jahr  alt,  bis  vor  kurzer  Zeit  gesund.  Das  Kind 
zeigt  jetzt  Nystagmus,  fortwahrende  Bewegungen  der  Kiefer  und  der  Zunge;  der 
Kopf  sinkt  nach  vorne.  Beugecontractur  der  Arme,  Athetose  der  Hande  und 
Finger.  Die  Beine  gestreckt,  ihre  Musculatur  rigid. 

Die  Section  ergibt  ausgedehnte  Erweichimg  der  Einde  beider  Grosshirn- 
hemispharen,  starker  rechts,  wo  die  Oberflache  fast  des  ganzen  Parietal-  und 
Occipitallappens  betroffen  ist;  welt  ausgebreitete  chi-onische  Encephalitis;  die 
gi-ossen  Ganglien  der  rechten  Hemisphare  kleiner  und  derber.  Eechts  ist  das 
Mark  der  Hemispharen  an  Masse  geringer  und  dichter,  der  rechte  Seitenventrikel 
etwas  erweitert. 

Es  ware  ofFenbar  ebenso  unthunlich,  aus  einem  ahnliehen  klinischen 
Bilde  eines  anderen  Falles  die  Erwartung  eines  diesem  hier  ahnliehen 
Sectionsbefundes  zu  schopfen.  wie  es  unmoglich  ist,  aus  dem  vorliegenden 
Befund  die  Combination  von  Starre  und  Athetose  zu  errathen. 
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Eineu  iiner\vartet.jn  nnd  vora  Alitor  selbst  als  derzeit  uuverstuiidlich 
bezeiclineten  Seetionsbefiiiid  Ijei  bilatender  Athetose  theilt  Eisenlohr  niit: 

GSjiUirige  Fran,  acht  Wochon  zu  Iruli  geboren,  die  selbst  angibt,  dass 
ihre  Bewcgiiiigsstoningen  im  Alter  von  18  Wochen  zuerst  bemerkt  wurden. 
Die  Athetoso  betriift  die  gcsainmto  Gesichtsmnskiilatnr,  Znnge.  Unterkiefer,' 
Arnic,  weniger  die  Keine;  die  Biiibi  siiid  frei.  Dabei  spastischo  Syraptome'. 
starker  Widerstand  gegen  passive  Bcwegungen,  leiehte  Addnctionscontractur 
der  Oborselienkel,  Bengecontractnr  der  Kniee,  durcli  willkurliche  Intention  alle 
krampfliofton  Bewegungen  gesteigert.  Psychiscli  etwas  zuriicifgeblieben. 

Aiitopsie:  Gehirn  anatomisch  wie  histologiseh  normal,  dagegen  iin 
Halsmark,  am  starksten  in  der  Hohe  der  siebenten  Cervicalwurzel  eine  schon 
mikroskopisch  anffallige  Erkrankung  der  granen  Substanz  mit  Verringernng 
der  Nervcnzellen  und  Ausfail  marklialtiger  Fasern,  in  den  angrenzenden  Partien 
der  Hinterseitenstrange  fleekweise  Faserdegeneration,  in  don  Hinterstrangen  ein 
genau  symmetrisches  Degenerationsfeld  entsprechend  dem  inneren  Abschnitt  der 
Bnrdach'schen  Strange;  in  den  anderen  Eiickenmarkshohen  durehaus  nor- 
maler  Befund. 

Eisenlohr  deutet  diese  Veranderungen  als  wahrscheinlich  fotal 
entstandene,  sehr  chronisciie,  centrale  Myelitis  und  betont  die  Kluft  zwisclien 
den  Zeichen  des  Krankheitsbildes  und  dem  Ergebniss  der  Autopsie.  Es 
ist  vielleicht  die  Yerniuthung  gestattet,  dass  letzteres  nieht  in  directe 
Beziehung  zur  Athetose  gebraeht  werden  mag. 

g)  Pathologische  Anatomie  der  lufantilen  Pseudobulbarparalyse. 

Der  erste  von  Oppenheim  beschriebene  Fall,  dessen  Mittheilung 
die  Pseudobulbarparalyse  als  Theilerscheinung  in  das  Bild  der  Infantilen 
Cerebrallahmung  einfuhrte  (vgl.  die  Schilderung  S.  124),  gelangte  aueh 
zur  Autopsie  and  liess  folgende  Veranderungen  am  Grosshirn  erkennen: 
An  der  linken  Hemisphiire  eine  Combination  von  Porencephalie  und 
Mikrogyrie,  an  der  rechten  Mikrogyrie  allein.  (Das  klinisclie  Bild  hatte 
ausser  der  Bulbarltilimung  eine  rechtsseitige  Hemiplegie  mit  Atropbie  und 
eine  Athetose  aller  vier  Extremitaten  umfasst).  Der  Defect  fand  sich  links 
im  mittleren  Bereicli  des  Sulcus  Bolandi,  seine  Hohle  stand  in  Com- 
munication mit  dera  Seitenventrikel.  Die  Windungen  in  der  Umgebung 
liefen  radienformig  auf  ihn  zu  und  waren  an  ibrer  Oberflacbe  mikrogyrisch 
veritndert,  insbesondere  die  Centralv^indungen,  der  untere  Scheitellappen 
und  ein  Tbeil  der  dritten  Stirnwindung.  Eechts  war  kein  Defect,  die 
Mikrogyrie  betraf  die  untere  Hiilfte  der  Centralwindungen  und  die  ganze 
Umgebung  der  Fossa  Sylvii.  Im  Eiickenmark  fand  sich  Atropbie  (nicbt 
Degeneration)  der  linken  Pyramide  und  des  rechten  Seitenstranges.  Es 
ist  auch  bier  klar,  dass  wcder  die  Localisation  noch  die  J^atur  des  ana- 
tomischen  Befundes  (Mikrogyrie)  eine  directe  Beziehung  zu  den  wiihrend 
des  Lebens  beobachteten  Bulbarsymptomen  verrath. 


V.'  Eiulieitsbestrebimgen  innerlialb  der  Iiifantilen 

Cerebrallalnnung. 

Das  Ungeniigen  an  clem  Zustande  unserer  Kenntnisse  iiber  die  In- 
fantile Cerebrallahmung,  wie  ihn  die  voranstehendeu  Abschnitte  zu  sehildern 
versuchten,  war  das  Motiv  einer  Eeihe  von  Bemiihungen,  an  verschiedenen 
Stellen  des  Themas  zu  besser  gegriindeten  Zusammenfassungen  und  tiefer 
reichenden  Einsicbten  zu  gelangen,  deren  Ergebnisse  nun  gewiirdigt 
werden  sollen.  Diese  Syntbesen  sind  zum  Tbeii  als  unzweifelhaft  miss- 
gliickt  zu  erkennen,  zum  anderen  Tbeil  bestehen  sie  zu  Eecht  und  bieten 
Ankniipfungen  fiir  spater  zu  ervvartende  Fortschritte  unseres  Verstand- 
nisses,  oder  ibre  Beurtbeilung  bleibt  selbst  nocb  im  Unsieheren,  wie  die 
des  Materiales,  auf  welcbes  sie  sich  bezieben.  Man  kann  sie  eintheilen  in 
Versucbe :  a)  zu  anatomiscben  Befunden  Krankbeitsbilder  zu  construiren, 
h)  kliniscbe  Einbeiten  auf  iitiologiscber  Basis  aufzubauen,  c)  eine  nach 
jeder  Eichtung  umgrenzte  Gruppe  (die  sogenannte  Little'scbeKrankbeit)  aus 
dem  Gewirre  der  Infantilen  Cerebrallabmung  auszuscbeiden.  Eine  Ueber- 
siebt  der  biebergeborigen  Bestrebungen  gestattet  etwa  folgende  Zusammen- 
stellung: 

A.  Patbologiscb-anatomiscbe  Einbeiten. 
a)  das  Krankheitsbild  der  atropbiscben  Sklerose; 
h)    ,,  „  „    Porencepbabe ; 

c)  „  ,,  „    bypertropiscben  Sklerose; 

d)  „  „  „    Meningoencepbalitis ; 

e)  ,,  ,,  .,    Encepbalitis ; 

f)  „  „  ,,    Agenesia  corticalis. 

JB.  Aetiologische  Einbeiten. 

a)  die  Eintbeilung  in  congenitale,  Geburtslabmungen,  und  erworbene 

Falle ; 

h)  die  Einbeit  auf  Grund  infectioser  Aetiologie; 
c)    .,  „       „     luetiscber  Aetiologie. 

C.  Die  Stellung  der  Little'scben  Krankbeit. 
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A.  Pathologisch-anatomische  Einheiten, 

a)  Krankheitsbild  und  Diagnosticirbarkeit  der  atrophischen 

Sklerose. 

Dass  das  pathologiseh-anatomisehe  Interesse  auf  dem  Gebiete  der 
Infantilen  Cerebrallahmung  friiher  und  intensiver  Beschaftigung  fand  als 
das  klinisehe,  liisst  verstehen,  dass  ein  soleher  Versueh,  ein  Krankheitsbild 
der  atrophischen  Sklerose  zu  construiren,  schon  friihzeitig,  von  Eichardiere 
1885,  unternommen  wurde. 

Insbesondere  franzosische  Autoren  haben  in  ihrem  Bediirfnisse  nach 
schematisch  einfachen  Beziehungen  iind  libersiehtlichen  Eintheilungen 
wiederholt  Versuche  gemacht,  die  Krankheitsbilder  zu  bestimmen,  welche 
den  einzelnen  bekannten  anatomischen  Befunden  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung zugehoren.  So  entwirft  z.  B.  Bourges  (1893)  in  Anlehnung 
an  Eichardiere,  Wuillamier  und  Marie  folgendes  klinisches  Bild  der 
lobaren  atrophischen  Sklerose,  gegen  welche,  wie  er  sagt,  das  Gehirn  nach 
den  ersten  ftinf  oder  sechs  Lebensjahren  gefeit  ist. 

Ihr  Anfang  sei  stets  ein  stilrmischer,  mit  heftigen  Initialerscheinungen 
und  Oonvulsionen,  denen  1 — 5  Monate  spater  die  meist  hemiplegische 
Lahmung  nachfolgt.  Die  Charaktere  dieser  Lahmung  schildert  er  dann, 
wie  wir  sie  fur  den  spastischen  Typus  der  Affection  ganz  allgemein  hin- 
gestellt  haben;  doch  fiigt  er  die  Einschrankung  an,  die  unwillkiirlichen 
Bewegungen  dabei  seien  nur  als  „athetoid"  zu  benennen,  die  eigentliche 
Athetose  gehore  einer  besonderen  Krankheit  an.  Es  entwickle  sich  bei 
der  lobaren  Sklerose  regelmassig  Epilepsie,  deren  Anfalle  aber  mit  der 
Zeit  auseinanderriicken :  auch  Intelligenzstorung  werde  nie  vermisst. 

Nach  dem  Verlaufe  liessen  sich  die  beiden  anatomischen  Varietiiten 
der  Sklerose  auch  klinisch  unterscheiden.  Bei  der  lobaren  atrophischen 
Form  kiime  es  nach  einem  ersten  Stadium  der  Entwieklung  von  Oon- 
vulsionen, Lahmung  und  Contractur  zu  einem  zweiten  Stadium  des  Still- 
standes  oder  selbst  der  Besserung,  in  dem  die  Epilepsie,  aber  mit 
gemilderter  Tendenz,  vorherrscht.  Die  Lebensdauer  ist  hier  nicht  beein- 
trachtigt.  Die  hypertrophische  Sklerose  dagegen  zeichne  sich  durch  ihren 
rasch  progressiven  Verlauf  aus,  der  bald,  spatestens  um  das  zehnte  Jahr, 
zum  Tode  des  Kindes  fiihre.  Die  epileptischen  Anfalle  werden  bei  ihr 
nicht  etwa  allmalig  seltener,  sondern  immer  zahlreicber  und  gewaltsamer, 
die  Intelhgenzschadigung  sei  stets  eine  sehr  bedeutende,  nehme  rasch  zu; 
die  LahmuDgen  seien  nicht  auf  cine  Hemiplegie  begrenzt,  sondern  griffen 
weiter,  bis  ein  allgemein  paretischer  Zustand  erreicht  ist. 

Als  der  Kern  dieser  Schilderung  erscheint  die  haufig  (erst  jiingst 
von  Brissaud  1896)  wiederholte  Angabe,  dass  Auftreten  unter  Oon- 
vulsionen, Entwieklung  von  Epilepsie  und  stiirkere  Beeintrachtigung  der 


Pathologiseh-anatomisehe  Einheiten. 


201 


Intelligenz  den  Process  der  lobaren  Sklerose  klinisch  auszeichnen.  Die 
Bemerkiingen  von  Bourges  ziir  Differentialdiagnose  zeigen  aber  klar, 
dass  die  iingeniigende  Kenntaiss  der  iibrigen  Formen  von  Infantiler 
Cerebrallahmung  nothwendig  war,  ihm  die  reinliche  Beziehung  eines 
klinischen  Complexes  auf  einen  anatomisehen  Befund  zii  ermogliclien. 
Denn  er  behauptet,  die  Unterscheidung  von  den  Folgen  vaseularer  Lasionen 
fiele  leicht,  da  Hiimorrhagie  nnd  Embolie  im  zarten  Kindesalter  selten 
sind  nnd  weder  Epilepsie,  noch  dentliche  Intelbgenzschiidigung  zur  Folge 
haben.  Von  der  Little'sehen  Krankheit  sagt  er  aus,  sie  habe  niclits 
mit  Convulsionen  zu  thun  und  beschriinke  sich  fast  regelmiissig  anf 
die  unteren  Extremitiiten.  Dann  wird  die  Abgrenzung  eines  klinischen 
Bildes  fiir  die  lobiire  Sklerose  allerdings  erleichtert!  Wir  wissen  aber, 
dass  diese  Stiitzpunkte  falsch  und  dass  die  Beziehnngen  weit  compli- 
cirter  sind. 

Die  Differentialdingnose  der  lobaren  Sklerose  von  der  Porencephalie 
(respective  deren  klinischem  Bilde),  fiihrt  Bourges  fort,  sei  haufig  unmog- 
lich,  doch  sei  letztere  meist  congenital,  erzeuge  seltener  Monoplegie  und 
Athetose,  ilire  Lahmungen  und  Contracturen  seien  „moins  generalisees", 
die  Intelligenzstorung  geringer.  Die  Meningoencephalitis  chronica  ergebe 
das  identische  klinische  Bild  wie  die  hypertrophisclie  Sklerose. 

h)  Diagnostik  der  Porencephalie. 

Dass  es  so  gut  wie  unmoglich  ist,  ein  klinisches  Bild  zur  Porence- 
phalie zu  construiren,  zeigt  ein  anderer  Aufsatz  von  Bourges,  welcher 
die  Ungleichartigkeit  der  klinischen  Symptome,  die  bei  Fallen  von  porence- 
phalischen  Defecten  auftreten,  eingestehen  muss.  Ist  die  Porencephalie 
schon  eine  zweifelhafte  pathologisch-anatomische  Einheit,  so  zeigt  jede 
Saramlung  (Audry,  v.  Kahlden)  der  Falle,  welche  solchen  Befund  ergeben 
haben,  dass  es  unniitze  Arbeit  ware,  hier  die  klinischen  Symptome  direct 
auf  den  anatomisehen  Befund  beziehen  zu  wollen.  Dass  eine  Sammlung 
von  Porencephalien  klinisch  meist  Falle  schwerer  Idiotic  mit  oder  ohne 
diplegische  Lahmungserscheinungen  umfasst,  begreiffc  sich  aus  der  Ent- 
stehung  dieser  Endveranderung  im  friihen  Fotalleben  und  aus  dem  Um- 
stande,  dass  die  schwersten  Gewebsalterationen  und  Entwicklungsanomalien 
so  haufig  neben  der  Porencephalie  gefunden  werden. 

Es  ist  bemerkenswerth,  dass  das  klinische  Bild  dieser  Idiotien  ge- 
legentlich  nicht  einmal  die  Halbseitigkeit  des  Defectes  zum  Ausdruck 
bringt.  Ich  kann  hiefiir  eine  Krankengeschichte  anftihren,  welche  noch 
in  anderer  Hinsicht  Interesse  beansprucht.  0.  Eie  hat  1893  der  k.  Gesell- 
sehaft  der  Aerzte  ein  auch  von  mir  untersuchtes  idiotisches  Kind  vor- 
gestellt,  an  dem  durch  Gersuny  wegen  Mikrocephalie  die  zweizeitige 
Amphiektomie  (Ausmeisselung  eines  Knochenreifens  um  die  ganze  Schadel- 
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peripheric)  vollzogeri  wordeu  war.  Dies  Kind  iiberleble  die  Operation, 
welche  ein  etvva  vorhandenes  Hiuderniss  fiir  das  Schadelwachsthuin  in 
der  That  hiltte  beseitigen  lionnen,  um  1  Ya  Jahre,  ohne  irgend  welche 
Besscriing  zii  zeigen.  Es  erlag  dann  einer  aceidentellen  Erkrankung,  uud 
die  Autopsie  deckte  einen  riosigen  porencephalischeu  Defect  im  Mittel- 
gebiet  bloss  der  einen  Heraisphare  auf^  der  sich  dureh  keinerlei  halb- 
seitige  Syraptome  klinisch  A-errathen  hatte.  Ein  Beweis  dafur,  dass  in 
diesem  Falle  die  l\mction  der  Hemisphilren  iiberhaupt  nicht  in  Betracht 
gekommen  war. 

Die  klinische  Mannigfaltigkeit,  welche  die  als  Porencephalie  classi- 
ficirten  Falle  von  Infantiler  Oerebrallahmung  erkennen  lassen,  ist  ausser- 
ordentlich  gross.  Der  Hirndefect  kann  wahrend  des  Lebens  ganz  symptomlos 
geblieben  sein,  so  dass  das  Individuum  weder  zur  Diagnose  einer  Infan- 
tilen Oerebrallahmung,  noch  zu  irgend  welcher  anderen  Anlass  geboten 
hat.  Die  Porencephalie  ist  dann  ein  klinisch  bedeutungsloser,  zufalliger 
Befund,  der  bei  der  Autopsie  einer  zeitlebens  gesunden  oder  geisteskrank 
gewordenen  Person  erhoben  wurde.  Oder  es  war  Idiotie  vorhanden  ohne 
alia  Lahmungserscheinungen  (Salgo),  die  bei  der  Autopsie  eine  nicht  ver- 
rauthete  Porencephalie  ergab,  oder  Idiotie,  vonEpilepsie  begleitet  —  einsehr 
haufiges  klinisches  Bild,  das  gleichfalls  die  Porencephalie  nicht  erschliessen 
lasst.  In  einer  anderen  Eeihe  von  Fallen  sind  neben  der  Idiotie  oder  dem 
hochgradigen  Schwaehsinn  Lahmnngserscheinungen  zugegen,  und  zwar 
bilaterale  Lahmung  der  sehwersten  Art  (Mierzejewsky,  Otto,  Heubner). 
oder  Hemiplegie  und  selbst  nur  monoplegische  Storungen.  In  einer  dritten 
Eeihe  tritt  die  Itiotie  zuriick  oder  sie  entfallt,  und  das  Krankheitsbild  umfasst 
bloss  motorische  Symptome,  Hemiplegie,  Monoplegie  oder  Epilepsie  allein, 
(Kirchhoff)  oder  die  Combination  von  beiderlei  Symptomen.  So  gehoren 
hieher  die  sichersten  Beispiele  von  angeborener,  congenitaler  Hemiplegie 
(Falle  von  Henoch  1842,  Jensen,  mit  Idiotie;  Falle  von  Hiigel,  Weber, 
Sperling,  Konig  u.  A.).  Monoplegien,  meist  das  Bein  betreflfend,  sind 
die  Falle  von  De  la  Croix,  v.  Kahldeu  (III  und  IV).  Die  trophischen 
Symptome  dieser  Hemiplegien  konnen  sehr  deutlich  ausgesprochen  sein, 
die  Lahmungssymptome  in  den  Schatten  stellen  oder  selbst  vollig  er- 
setzen  (Falle  von  Petfina,  Bruck,  Schattenberg).  Ein  Kranker  von 
Piirstner  und  Zacher  verrieth  seinen  linksseitigen  Hirndefect  nur  durch 
Linkshandigkeit.  Es  ware  iibrigens  irrig,  aus  einer  congenitalen  halb- 
seitigen  Lahmung  auf  einen  einseitigen  Hirndefect  zu  schliessen,  denn  die 
Beispiele  dafur,  dass  bilaterale  Porencephalie  klinisch  doch  nur  eine 
Hemiplegie  ergibt,  sind  iiberreichlich. 

Die  einzige  Beziehung  zwischen  anatomischem  Befund  und  klini- 
schem  Bild,  die  sich  aus  der  Durchsicht  einer  Sammlung  von  Por- 
encephalie ableiten  lasst,  ist  eine  negative.  Es  ist  unzweifelhaft,  dass  der 
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Antheil  der  Chorea  imd  Athetose  am  kliiiisehen  Aiisdriick  der  Porencephalie 
ein  sehr  geringfiigiger  ist. 

Wenn  es  so  im  AUgemeineu  imrauglich  ist,  der  Porencephalie  ein 
bestimmtes  klinisches  Bild  zuziitheilen,  also  ihre  Diagnose  in  vivo,  nach 
den  Symptoraen  des  Falles,  zu  machen,  so  hat  es  ein  besonderes  Interessse, 
einen  vereinzelten  Versuch  einer  Diagnose  auf  Porencephalie  zu  verfolgen^ 
wie  ihn  jtingst  Brissaud  angestellt  hat. 

Das  Object  Brissaud's  M-ar  ein  Zwillingskind  mit  gemeiner  Heml- 
plegie  von  fruhester  Zeit  her,  Gesichtseontractur,  athetolischer  Unruhe 
des  geliihmten  Amies  und  leichter  totaler  Heniiatrophie  der  kranken  Seite. 

Der  Knabe  hatte  sich  spat  entwickelt,  mit  3  Jahren  zu  gehen  be- 
gonnen;  angeblich  war  der  Gang  erst  mit  3V2  Jahren  schlecht  geworden. 

Der  Zwillingsbruder  hatte  eine  erschwerte  Geburt  gehabt,  war  in 
jeder  Hinsicht  verkiimmert,  aber  frei  von  Lahmungen. 

Die  Diagnose  auf  Porencephalie  stiitzt  Brissaud  zum  Theil  auf 
negative  Momente.  Das  Kind  war  nie  krank  gewesen,  hatte  kein  anderes 
Fieber  als  bei  den  Masern  gehabt.  Das  atiologische  Moment  der  er- 
schwerten  Geburt  traf  niclit  fiir  ihn  zu,  sondern  fiir  seinen  —  lahmungs- 
freien  Bruder.  Epilepsie  und  erhebliche  geistige  Schwaehung  liatten  sich 
bei  dem  Kranken  nicht  entwickelt,  und  diese  Symptome  sollen  nach 
Brissaud  gerade  bei  Porencephalie  am  ehesten  ausbleiben  konnen.  Von 
positiven  Stlitzpunkten  verwerthet  Brissaud  das  Moment  der  Zwillings- 
schaft,  welches  fotale  Entwicklungsstorungen  begiinstigen  kann,  und  eine 
hochgradige  Schadelasymmetrie  des  kleinen  Kranken,  die  sich  in  einer 
Depression  auf  der  der  Lahmung  gekreuzten  Seite  aussprach. 

Sieht  man  naher  zu,  so  schrumpft  diese  Diagnose  auf  Porencephalie 
zu  einer  Diagnose  auf  congenitale  Erkrankung  ein.  Dass  Epilepsie  und 
Geistesschwache  etwa  dem  Befunde  einer  Porencephalie  widerspreehen, 
deren  Abwesenheit  die  Vermuthimg  einer  Porencephalie  begiinstigen,  liisst 
sich  walirhaftig  nicht  festhalten,  wenn  man  irgend  eine  Sammhing  von 
Porencephalien  dariiber  zu  Eathe  zieht.  Die  diagnostische  Bedeutung  der 
Schiidelassymetrie  entwerthet  Brissaud  selbst,  indem  er  nach.  v.  Kahlden 
ausfiihrt,  dass  der  Schadel  bei  Porencephalie  ebensowohl  normal  wie 
asymmetrisch,  auf  der  erkrankten  Seite  vorgewolbt  oder  eingefallen  ge- 
funden  werden  kann. 

c)  Hypertrophisehe  Sklerose. 

Die  ersten  klinischen  wic  anatomischen  Mittheilungen  iiber  die 
hypertrophisehe  (knolHge)  Hirnsklerose  riihren  von  Bourneville  her,  der 
1880  und  1881  je  zwei  Fiilie  publicirte,  1888  durch  seinen  Sehiiler 
Thibal  einen  neuen  Fall  beschreiben  liess  und  1896  (Progres  medical, 
No.  9)  einen  letzten  Fall  anreihte.  Im  Jahre  1882  hat  Briickner,  1883 
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.1.  Simon  iind  1896  hat  Berdez  dio  kleine  Rammlniig  durcli  Beitrage 
verinelirt. 

Das  anatoraische  Bild  war  stets  das  niimliche,  wie  es  S.  136  ge- 
schildert  wnrdc.  Audi  die  Ergebnisse  der  histologischen  Untersuchung 
stimmen  zusamraen.  Das  klinisclie  Bild  dieser  Affection  wird  darch  nach- 
steliende  Beispiele  beleuchtet  werden: 

Bonrneville,  Sclerose  cerebrale  hypertrophique  ou  tubereuse,  com- 
pliqnee  de  rncningite,  1896. 

lljabriges  idiotlsches  Miidclicn,  hereditiir  schwer  belastet,  Vater  Potator, 
an  progressiver  Paralyse  gestorben,  Mutter  nervos,  Conception  wahrend  recenter 
Syphilis  der  Eltern;  Scbwangerschaft  nnd  Geburt  normal.  Mit  3  Monaten 
bereits  durch  Apathie  auffallig.  Mit  33  Monaten  Beginn  der  SprachentwickluDg 
nnd  des  Gehens.  Convulsionen  schon  mit  8  Monaten,  wiederbolen  sich  baufig, 
scbwinden  mit  3  Jahren,  werden  aber  dnrch  Anfalle  ersetzt,  in  denen  sie  schreit, 
grimassirt,  die  Zabne  zusammenbeisst  nnd  Steifiglveit  in  den  Extremitiiten  zeigt. 
Secbs  Monate  spater  treten  nnwillkiirliche  Bewegungen  aiif,  ein  Wiegen  des 
Eumpfes  von  vorne  naeh  binten,  Verzerrungen  des  Mundes,  Vorstrecken  der 
Zunge. 

In  Folge  einer  infectiosen  Erkrankung  anfgeaommen,  zeigt  sich  das  Kind 
idiotiseh,  obne  Anbanglichkeit  an  seine  Mutter,  unfahig  mit  anderen  Kindern 
zu  spielen,  allein  zu  essen.  Es  hat  keine  Symptome  von  Lahmung,  die  Arme 
sind  mager,  leicht  steif,  ihre  Bewegungen  uugeschickt,  die  spontane  Haltung 
der  Hande  auffallig  und  zweckwidrig.  Der  Gang  ist  ungescliickt,  das  bnke 
Bein  schwacher  als  das  recbte.  In  den  letzten  Jabren  hort  die  Sprache  auf, 
das  Kind  wird  unbandig,  beisst  und  schreit,  verletzt  sich  selbst.  Stirbt  an 
Abmagerung. 

Die  Autopsie  zeigt  die  Yeranderungen  der  bypertrophischen  Sklerose,  ausser- 
dem  Verwacbsungen  der  Pia  mater  mit  der  Hirnrinde,  aber  niebt  fiber  den 
sklerotisclien  KnoUen. 

Bruckner,  Ueber  multiple,  tuberose  Sklerose  der  Hirnrinde,  1882. 

22jabriges  Madcben  aus  voUig  unbelasteter  Familie,  normale  Scbwanger- 
schaft und  Geburt.  Vom  Anfang  an  sebr  verlangsamtc  Entwicklung,  lernte 
erst  mit  2  Jabren  die  ersten  wenigen  Worte  sprecben  und  erst  in  ibrem  vierten 
Jabre  laufen.  Im  siebenten  Jabre  lernte  sie  in  einer  Schule  notbdiirftig  lesen 
und  scbreiben,  niemals  rechnen,  war  stets  scheu  und  schreckbaft.  Im  neunten 
Jabre  obne  Veranlassung  ein  lang  dauernder  epileptiscber  Anfall.  Von  da  an 
epileptiscbe  Insulte  baufig  in  Form  „veitstanzahnlicher  Zuckungen  einzelner 
Extremitaten",  Zuckungen  an  den  Gesicbtsmuskeln  bis  zum  argsten  Grimassiren. 
Die  geistigen  Fahigkeiten  nabmen  immer  mebr  ab,  der  Gang  wurde  so  un- 
gestiim,  dass  sie  sich  „nacb  Ai't  einer  durch  ein  Uhrwerk  aufgezogenen  Puppe" 
von  Ort  zu  Ort  bewegte.  Nach  einigen  Jabren  psycbischer  Besserung  und 
somatiscber  Berubigung  trat  im  18.  Lebensjabre  ein  Tobsuchtsanfall  auf,  der 
die  Kranke  iu"s  Breslauer  Hospital  brachte.  Dort  liess  sich  keinerlei  Lahmung 
an  ihr  constatiren,  nur  Ungescbicklichkeit  aller  Bewegungen  und  Stumpfsinn. 
Im  19.  Jabre  traten  neuerdings  epileptiscbe  Anfalle  auf.  Tod  an  Lungenphthise. 

Bourneville,  1880. 

15jahriges  Miidchen  aus  unbelasteter  Familie,  Scbwangerschaft  und  Geburt 
fast  normal.  Mit  14  Monaten  zuerst  Krampfe  vorwiegend  in  den  Augenmuskeln, 
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mit  2  Jahren  der  erste  complete  epileptische  Aiifall.  Von  da  an  Stillstand 
der  Entwicklung,  das  Kind  lernte  weder  laufen  noch  spreclien.  Ausser  voU- 
kommener  Idiotic  reclitsseitige  spastische  Lalimung  mit  Verkiirzung  des  Beines. 
Tod  im  Status  epilepticus.  Aus  den  Befnnden  bei  der  Autopsie  ist  liervorzuheben, 
dass  ein  sklerotischer  Herd,  der  die  dritte  linke  Stirnwindnng  einnahm,  in 
seinem  Innern  eine  Hohle  barg,  iind  dass  sieli  sklerotisehe  Partien  aucli  im 
linken  C.  striatum  fauden. 

Wenn  man  hei  Bourneville  liest,  die  Erkennung  der  hypertrophi- 
schen  Sklerose  zu  Lebzeiten  des  Kranken  sei  sehr  schwierig,  so  darf 
man'  diesen  Aussprucii  getrost  dahin  erweitern,  sis  sei  unmoglich.  Ich 
wenigstens  wusste  niclit,  nach  welcheu  Kennzeicben  bei  der  vorliegenden 
Combination  von  Idiotie  und  Epilepsie  mit  Lahmungen  die  diagnostiscJie 
Vermutliung  sich  auf  liypertrophische  Sklerose  lenken  sollte,  anstatt  auf 
Poreneephalie,  verbreitete  atrophische  Sklerose  oder  Meningoencephalitis. 

d)  Die  Meningoencephalitis. 
Die  Klinik  dieser  auf  S.  151  als  Endveranderung  geschilderten 
Affection  ruht  wesentlich  anf  mehreren  Beobachtungen  von  Bourneville 
und  seinen  Sehiilern,  die  sich  in  den  Jahresberichten  von  Bicetre  zer- 
streut  finden: 

I.  Bourneville  und  Wuillamier  1882. 

12jahi'iger  Knabe,  Aufregungen  und  Schi-eek  der  Mutter  wabrend  der 
Scliwangerschaft.  Greburt  normal.  Erste  Convulsionen  mit  3  Monaten ;  dieselben 
pausiren  vom  dritten  bis  mm  vierten  Lebensjahr.  Das  Kind  entwickelt  sich 
um  diese  Zeit  normal  und  lernt  lesen.  Mit  4  Jahren  neuerlich  Convulsionen, 
ein  Etat  de  mal,  der  sechs  Stunden  anhiilt;  die  linke  Seite  starker  ergriifen. 
Mit  8  Jahi-en  noch  ernsterer  Status  epilepticus,  gleichfalls  links  intensivere 
Zuckungen,  darauf  wird  Schv^ache  des  linken  Ai'mes  bemerkt.  Nacb  einem 
fieberhaften  Status  im  zehnten  Jahre  linksseitige  Hemiplegie  mit  nachfolgender 
Contractur.  In  den  Intervallen  sebr  hiiufige,  vereinzelte  Anfalle.  Von  dem  letzten 
Status  epilepticus  an  Abnahme  der  Intelligenz  und  ungiinstige  psychische  Ver- 
anderung. 

Autopsie:  Die  beiden  Hemispharen  ungleich  gross.  An  der  rechten 
geht  beim  Abziehen  der  Pia  mater  die  ganze  graue  Einde  mit,  so  dass  ein 
aus  verharteten  Leisten  bestehendes  Markskelet  iibrigbleibt ;  an  der  linken  ist 
dies  nur  streckenweise  der  Fall. 

II.  Bourneville  und  Dauge,  ibid.  1883. 

ojiihriges  Kind.  Bei  der  sonst  normalen  Geburt  Asphyxie,  normale  Ent- 
wicklung, konnte  mit  13  Monaten  geheu,  begann  mit  14  Monaten  zu  sprechen, 
von  guter  Intelhgenz  und  correctem  psycbischen  Verhalten.  Mit  14  Monaten  die 
erslen  Convulsionen,  die  keine  Folgen  fiir  die  Entwicklung  des  Kindes  zu 
hmterlassen  scheinen.  Mit  Vj^  Jahren  neuerliche  wiederholte  Anfahe,  von  denen 
an  Intelligenz,  Sprachvermogen  und  Korperinnervation  sich  rapid  zuriickbilden, 
wahi-end  minder  heftige  Anfalle  sich  zahlreich  (bis  zu  neun  im  Tage)  wieder- 
holen.  Tod  unter  acut  fieberhaften  Hirnerscheinungen.  Es  war  iibrigens  vor 
diesem  Ausgang  nie  zu  Lahmungen  gekommen,  das  Kind  konnte  hiipfend 
gehen  und  die  Arme  kriiftig,  wiewohl  ungeschickt,  gebrauchen. 
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Aiitopsie:  Meningoencephalitis  beider  Hemisphiircn  mit  Erlialtung  ver- 
schieden  ausgedehnter,  gesunder  Windungsbezirlve. 

111.  Boiirneville  und  Leflalve,  ibid.  1884. 

Gjiiliriges  Kind,  haulige  Convulsionen  bei  den  Gesciiwistern;  nonnale 
Geburt.  Convulsionen  mit  2  Monaten,  die  sich  bis  zu  2  Jahren  wieder- 
holen,  oline  die  Entwiclclung  des  Kindes  zu  storen.  Mit  3  Jahren  acute,  fiir 
Meningitis  gehaltene  Erkranlcung  mit  langdauernder  Bewusstlosigkeit  ohne  Con- 
vulsionen, nach  welcher  paretischc  Schwache  linkerseits  bleibt.  Zwei  Monate 
spjiter  stellen  sich  Ohnmachtsanfalle  ein,  die  immer  Mufiger  "werden  und  in 
ausgebildete  epileptische  Anfalle  iibergehen.  Allmaliger  Untergang  der  Intelligenz. 
Spiiter  unter  sich  haufeuden  Anfiillen,  die  sich  auf  die  rechte  Korperhalfte  be- 
schriinken,  Koma  und  Tod. 

Autopsie:  Herde,  an  denen  sich  die  graue  Substanz  nicht  von  der 
Pia  losen  lasst,  in  beiden  Hemispharen.  Die  rechte  Hemisphare  verkleinert,  um 
90  gr  leichter  als  die  linke. 

lY.  Bourneville  und  Baumgarten,  ibid.  1887. 

4jahriges  Kind,  normale  Grebui't  und  Entwicklung.  Yom  dritten  Jahre  an 
Gfenuss  von  grosseren  Mengen  Weines.  Erste  Convulsionen  mit  4  Jahren,  mit  so- 
fortiger  Wirkung  auf  den  psychischen  Zustand.  Mehi-malige  Wiederholung  der 
Anfalle  in  Intervallen  von  Wochen.  Die  Anfalle  sind  links  starker,  linksseitige 
Lahmung,   rasche  Yerblodung  unter  gehauften  Anfallen.  Tod  an  Diphtheric. 

Autopsie:  Herdweise  Yerwachsung  der  Pia  mit  der  Einde  und  sklero- 
tisehe  Atrophic  einzelner  Bezirke. 

Ueberschaut  man  diese  und  iihnliche  Beobachtungen,  so  muss  man 
allerdings  den  Schluss  zugestehen,  dass  die  ehronische  Meningoencepha- 
litis durch  eine  besondere  Auswahl  und  Gruppirung  der  klinischen  Zeichen 
diagnostisch  kenntlich  wird.  Die  anfanglicli  nonnale  Entwicklung,  der 
Begimi  mit  zuniichst  vereinzelten  und  harmlosen  epileptiscben  Anfallen, 
die  Wiederholung  derselben  in  Anfallsreihen,  unter  denen  rapid  geistiger 
Yerfall  bis  zur  Idiotie  eintritt,  das  Zuriicktreten  locahsirter  Lahmungen, 
der  Ausgang  unter  enorm  gehauften  Krampfanfallen;  —  dies  Alles  findet 
sich  so  regelmassig  angeordnet  und  typiseh  wiederholt  bei  keinem 
anderen  Process,  welcher  dem  Bilde  der  Infantilen  Cerebrallahmung  zu 
Grunde  liegt.  Dieselben  Eigenthimiliehkeiten  haben  freilich  einen  Kenner 
wie  Marie  zum  Ausspruch  veranlasst,  die  Meningoencephalitis  chronica 
ergebe  das  Bild  der  Cerebrallahmung  nur  ..zufalliger  Weise"  und  verdiene 
eigentlieh,  abseits  von  den  pathologischen  Proeessen  derselben  gestellt 
zu  werden. 

Die  Beziehungen  der  Meningoencephalitis  zur  Infantilen  Cerebral- 
lahmung wiirden  sich  enger  kniipfen  lassen,  wenn  deren  klinisches  Bild 
aueh  in  iitiologischer  oder  anderer  Hinsicht  Aehnlichkeiteu  mit  den 
Typen  unserer  Affection  erkennen  liesse. 

Dies  ist  nicht  der  Fall.  Schwere  Geburt  oder  ein  anderes  der 
Little'schen  Momente  tritt  in  keiner  der  Krankengeschiehten  Bourne- 
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ville's  als  bedeiitsam  hervor;  man  kann  nieht  daran  deoken,  die  End- 
veriinderung  der  Meningoencephalitis  von  einer  traumatiscben  Meningeal- 
blutung  abziileiten.  Das  Intervall  normaler  Entwieklung  von  der  Geburt 
bis  zu  den  crsten  Krampfanfilllen,  welches  in  alien  angezogenen  Be- 
obachtungen  vorkonimt,  scheint  eine  extrauterin  erworbene  Affection  zu 
beweisen:  allein  angesiehts  des  gleichforraigen  Verlaufes  thut  man  wohl 
besser,  den  Process  der  sogenannten  Meningoencex>halitis  chronica  fur 
einen  congenital  bedingten  mit  regularer  Latenzzeit  zu  erklitren. 

e)  Die  klinisehe  Eiuheit  und  Diagnosticirbarkeit  der  Tolioencepha- 

litis  acuta. 

Ueber  den  Versucli  Striimpell's,  aus  dem  Eahmen  der  Infantilen 
Cerebrallahmung  eine  PolioenceplwUtis  acuta  herauszugreifen,  ist  bereits 
an  mehreren  Stellen  dieser  Abhandlung  berichtet  worden,  desgleichen 
iiber  die  Schicksale,  die  er  erfuhr,  die  Wandlimgen,  die  er  durehmaclite, 
und  die  Anregungen,  die  von  ihm  ausgingen.  Fiir  die  klinisehe  Betrach- 
tung  hatte  dieser  Versuch  hauptsiichlich  zwei  empfindliche  Mangel:  er 
zerstorte  ohne  Nothigung  den  Zusammenhang  zwisehen  abnlichen  Krank- 
heitsbildern,  und  er  gab  keine  Kennzeichen  an,  die  gestattet  batten,  die 
Diagnose  einer  Polioencephalitis  intra  vitam  zu  stellen.  Die  beiden 
Kriterien,  an  denen  Striimpell  noch  1890  festhielt,  als  er  bereits  die 
Beschi-ilnkung  des  Entziindungsprocesses  auf  die  graue  Substanz  fallen 
gelassen  hatte,  waren  :  acuter  Beginn  in  bester  Gesundheit  und  Eegression 
der  Krankheitserscheinungen  nacliher.  Sie  waren  aber  beide  unzulanglich, 
und  es  fiel  der  Kritik  nicht  scbwer  zu  zeigen,  dass  ein  solcher  Beginn 
rait  stiirmiscben  Initialerscheinungen  bei  vielen  als  Polioencephalitis  von 
den  Beobachtern  bezeichneten  Fallen  fehle,  sowie  dass  er  andererseits  bei 
Fallen  beobachtet  werde,  an  deren  andersartiger,  selbst  congenitaler,  Be- 
dingtbeit  nicht  zu  zweifeln  sei. 

Seither  hat  sich  in  Sacben  der  infantilen  Encepbalitis  Mancbes 
geandert.  Das  Vorkommen  nicht  eitriger  Gehirnentztindungen  im  Kindes- 
alter  (genuiner  oder  postinfectioser)  ist  durcb  Befande  von  Ganghofner 
sicbergestellt  worden.  Manche  WahrscheinHcbkeitsgrunde  sprechen  dafiir, 
dass  solche  Processe  binter  einer  gewissen  Anzahl  der  Fiille  zu  suchen 
sind,  die  wir  als  Infantile  Cerebrallahmung  beschreibeu;  docb  mit  der 
klinisehen  Erkennung  der  Encephalitis  infantilis  und  also  mit  der  Ent- 
scbeidung,  welche  Rolle  die  Encephalitis  eigentlich  in  der  Aetiologie 
unserer  Affection  spielt,  steht  es  nicht  besser  als  vorhin.  Man  mtisste 
diese  Diagnose  etwa  stellen,  wo  die  symptomatischen  Aeusserungen,  wie 
im  Falle  Ganghofner"s,  mit  dem  Bilde  der  Wernicke-Striimpell'schen 
Encephalitis  der  Erwaehsenen  in  Uebereinstimmung  sind. 
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B,  Aetiologische  Einheitsbestrebungen, 

a)  Die  Eintheilung  der  Fiille  von  Infantiler  Cerebrallahmung 
in  congenitale,  Gebnrtslahmungen  unci  erworbene. 

Eine  Eintheilung  dieser  Art  scheint  auf  den  ersten  Blick  un- 
anfeehtbar,  da  sie  eine  wesentliche  Eigenschaft  der  Palle  hervorhebt, 
welche  durch  einigermassen  constante  Beziehungen  mit  anderen  Charak- 
teren  verkniipft  ist.  Die  coagenitalen  Fiille  sind  zumeist  Diplegien  und 
beruhen  grossentheils  auf  Entwieklungsheminungen.  Den  Geburtslahmungen 
entsprechen  die  Typen  der  allgemeinen  und  paraplegischen  Starre  und 
der  Process  der  Meningealblutung  mit  seinen  Endausgangen ;  die  extrauterin 
erworbenen  Fiille  umfassen  den  grossten  Theil  der  Hemiplegien  und  die  ent- 
sprechenden  Typen  bilateraler  spastischer  Liihmung.  Indess  ist  hier  daran  zu 
erinnern,  dass  diese  Beziehungen  nach  keiner  Eiehtung  hin  durchgiingige 
sind,  was  bei  verschiedenen  Gelegenheiten  bereits  betont  wurde.  Es  gibt 
congenitale  Hemiplegien  und  Hemiplegien  als  Geburtsliihmungen,  all- 
gemeine  Starre  bei  Entwicklungshemmung  und  extrauteriner  Erkrankung. 
Dass  ebensowenig  wie  die  klinischen  Typen  die  anatomischen  Befunde  in 
einfacher  Beziehung  zu  obigen  Kategorien  stehen,  ist  in  Absehnitt  IV 
dargethan  worden.  Endlich  lost  sich,  was  wir  Entwicklungshemmung 
heissen,  gleichfalls  —  ganz  oder  theilweise  —  auf  in  die  Consequenzen 
von  Trauma,  entzundliclien  und  vaseuliiren  Erkrankungen,  die  auf  den 
Fotus  eiugewirkt  haben. 

Fiir  den  Kliniker  biisst  obige  Eintheilung  an  Werth  ein  noch  aus 
anderen  Grunden.  Sie  beruht  vollig  auf  der  Anamnese,  und  diese  kann 
gerade  in  der  Kinderklinik  leieht  fehlen  oder  unverliisslich  sein.  Auch 
wo  sie  zu  erhalten  ist,  bereitet  ihre  Deutuug  unerwartete  Schwierig- 
keiten : 

1.  Man  kann  in  die  Lage  kommen,  auf  Grund  der  Anamnese  einen 
Fall  fiir  einen  erworbenen  zu  halten,  der  richtiger  als  congenitaler  er- 
kannt  wird. 

Wo  die  Anamnese  behauptet,  dass  ein  Kind  seine  Krankheits- 
erscheinungen  von  der  Geburt  an  gezeigt  hat,  da  ist  naturlich  kein  Eaum 
fiir  den  Zweifel.  Anders,  weun  dieselben  nach  Wochen  oder  Monaten 
bemerkt  worden  sind ;  dann  liegt  die  Auskunft  nahe,  dass  die  Unaufmerk- 
samkeit  der  Pfleger  und  die  Schwierigkeit  der  Beobachtung  bei  Siiugiingen 
mitgewirkt  haben,  den  wirklichen  Beginn  der  Krankheitszeit  zu  ver- 
dunkeln.  Aber  selbst  wo  sich  Beobachtungsfehler  ausschhessen,  und  eine 
erste  Lcbenspeiiode  des  Kindes  von  selbst  mehrjiihriger  Dauer  normal 
abgelaufen  ist,  darf  man  den  plotzlichen  Beginn  der  Krankheitserscheinungen 
nicht  mit  Sicherheit  als  den  Beginn  des  Krankheitsprocesses  anerkennen. 
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Schlageiide  Beweise  des  Gegentheils  enthalten  die  Beobachtungeii  von 
familiaren  Formen,  die  im  Abseliiiitte  VII  zusammengestellt  sind. 

Wenn  man  sich  an  die  Thatsachen  der  Vererbuug  auf  bestimmte 
Lebensperioden,  an  das  Auftreten  sicher  hereditarer  Krankheiten  wie  der 
Friedreich'schen  Tabes,  an  das  Benehmen  der  hereditaren  Syphilis  bei 
Kindern  u.  dgl.,  erinnert,  hat  die  Vorstellung  nichts  Befremdendes  mehr, 
dass  auch  unter  den  Fallen  von  Infantiler  Cerebrallahmung  eine  Anzahl 
sein  mag,  bei  welcher  trotz  congenitaler  Bedingtheit  ein  Stadium  der 
Latenz  und  scheinbaren  Gesundheit  zwisehen  Gebm-t  und  manifestem 
Krankheitsanfang  eingeschoben  ist.  Daun  ist  aber  die  Sicherheit  zii  Ende, 
auf  den  plotzlichen  Eintritt  der  Symptome  in  scheinbar  guter  Gesundheit 
die  Diagnose  des  extrauteriu  erworbenen  Leidens  zu  stiitzen. 

2.  Man  kann  veranlasst  werden,  fiir  eine  Geburtslahmung  zu  halten, 
was  richtiger  als  congenitale  Affection  erkannt  wird,  und  zwar  kann 
dieser  Irrthum  durch  Missverstandnisse  verschiedener  Art  hervorgerufen 
werden.  Da  mit  diesem  Punkte  die  Wiirdigung  der  Little'schen  atio- 
logischen  Momente  unlosbar  verknupft  ist,  darf  ich  hier  auf  spater  folgende 
Erorterungen  verweisen. 

3.  Man  kann  auf  Grund  der  Einwirkung  einer  extrauterinen  Aetiologie 
einen  Fall  fiir  einen  erworbenen  halten,  bei  dem  die  congenitale  Bedingt- 
heit dennoch  die  Hauptrolle  spielt  oder  einen  wesentlichen  Antheil  an 
der  Verursachung  der  Erkrankung  hat. 

Ein  Beispiel  anstatt  vieler: 

Ein  von  Ganghofner  beobachtetes  Kind,  das  bis  zum  Alter  von  ^4  Jahren 
gesund  gewesen  war,  erkrankte  im  Anschhisse  an  einen  Darmkatarrh  mit  Con- 
vulsionen  und  entwickelte  von  da  an  die  Symptome  einer  schweren  allgemeinen 
Starre  (Unfabigkeit,  den  Kopf  zu  halten,  Zwangsstellungen  der  Arme,  ataktisch- 
ehoreatische  Bewegungeu  der  Hande,  bocbgraclige  Starre  der  Beine)  mit 
Schadigung  der  intellectuellen  Entwicklung.  Als  das  Kind  mit  S'/g  Jahren 
starb,  ergab  die  Section  beiderseitige  Poreneephalie;  rechts  die  Insel  unbedeckt, 
links  ein  tiefer  Porus,  Mikrogyrie  und  Atypie  der  Windungen,  also  Yeranderungen, 
die  nach  den  Autoren  mit  Sicherheit  auf  fotalen  Krankheitsbeginn  schliessen 
lassen. 

In  diesem  Zusammenhange  ist  zu  erinnern,  dass  Erlenmeyer  und 
Fournier  selbst  eine  nachgewiesene  infectiose  Kinderkrankheit,  nach 
welcher  die  Cerebrallahmung  aufgetreten  ist,  nur  als  die  Gelegenheits- 
ursache  betrachten  wollen,  welcher  das  durch  Lues  hereditaria  prildisponirte 
Gehirn  erliegt,  und  der  es  mangels  dieser  Disposition  erfolgreich  Wider- 
stand  geleistet  hatte.  Die  Wirkung  des  Schreeks,  der  fiir  die  Aetiologie 
choreatischer  Formen  sicherlich  bedeutsam  ist,  wird  man  sich  gleichfalls 
kaum  anders  vorstellen  konnen,  als  dass  die  functionelle  Erschiitterung 
hierbei  mit  mitgeborener  organischer  Schwaehe  zusammentrifft,  auf  welch' 
letztere  dann  das  Schwergewicht  fiele. 

Freud,  Cerebrale  Kinderliihmuug. 
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Blocq  thoilt  die  Goschiclite  eines  Gjahrigeii  Kindos  mit,  welches, 
von  luetischer  Herkunf't,  mit  verschiedenen  Degenerationszeiclien,  Neigang 
zu  Urticaria  und  rait  Hiimopliilie  behaftet,  nach  einem  eigentlich  leichten 
Trauma  (Sturz  aus  einem  Kinderwagen,  ohne  Bewusstseinsverlust)  sine 
totale  rechtsseitige  Liihmung  mit  Aphasie  bekam,  die  nach  mehreren 
Monaten  ziirdckgebildet  war.  In  diesem  Falle  addirt  sich  die  Wirkung 
eines  Traumas,  dem  ein  anderes  Kind  wohl  widerstanden  hatte,  zu  einer 
Bisposition  sehr  wahrscheinlicli  luetischer  Natur  (Bruchigkeit  der  Blut- 
gefasse),  so  dass  wiederum  trotz  der  extrauterinen  Sehiidiguug  das  con- 
genitale  Moment  die  grossere  Bedeutung  beanspruchen  kann. 

Es  ist  iiberhaupt  nicht  auszusehliessen,  dass  alle  extrauterin  wir- 
kenden  Einttiisse,  Trauma,  entziindliche  und  infeetiose  Erkrankung,  der 
Mitwirkung  congenitaler  Bedingungen  zur  Erzeugung  von  Oerebral- 
liihmungen  benothigen  mogen,  und  es  ist  fiir  jetzt  nicht  angebbar,  in 
welchem  Ausmass  und  in  weleher  Haufigkeit  dieses  Verhaltniss  statthat. 

Der  Effect  der  aufgezahlten  Verleitungen  zum  Irrthum  ist,  wie  man 
sieht,  ein  gleichsinniger ;  man  muss  sich  davor  wahren,  die  Anzahl  der 
congenital  bedingten  Falle  bei  der  Infantilen  Cerebrallahmung  nicht  zu 
unterschatzen. 

&)  Die  Zusammenfassung  der  Piille  mit  infectioser  Aetiologie. 

Wenn  wir  den  Zweifel  bei  Seite  lassen,  ob  in  den  Fallen  von  post- 
infectios  auftretender  Cerebrallahmung  die  Infectionskrankheit  die  alleinige 
Oder  die  wirkliehe  Ursaehe  der  Affection  ist,  konnen  wir  in  der  Klinik 
der  Infantilen  Cerebrallahmung  eine  atiologisch  einheitliche  Gruppe  bilden 
und  eine  Untersuchung  anstellen,  ob  sich  dieselbe  auch  durch  andere 
allgemeine  und  constant  wiederkehrende  Charaktere  auszeichne.  Man 
erfahrt  dann,  dass  die  Falle  mit  infectioser  Aetiologie  kein  einheitliches 
Krankenbild  ergeben ;  in  einer  Samralung  solcher  Fiille  wiegen  die  spasti- 
schen  Hemiplegien  zwar  vor,  doch  fehlen  auch  ehoreatische  Paresen, 
allgemeine  Starre  und  bilaterale  Lahraungen  keineswegs  (vgl.  S.  48). 
Ebensowenig  einheitlich  siod  die  bei  den  postinfectiosen  Fallen  vor- 
gefundenen  Endveranderungen ;  vielmehr  sind  in  dieser  atiologisehen 
Gruppe  alle  Iiberhaupt  vorkommenden  anatomischen  Befunde  vertreten 
(vgl.  S.  48). 

Die  Vermittlung  zwischen  der  Infectionskrankheit  und  der  Affection 
des  Gehirns  erfolgt  bei  verschiedenen  Fallen  und  bei  den  einzelnen  In- 
fectionen  selbst  in  verschiedener  Weise.  Die  postinfectiosen  Falle  ergeben 
einerseits  die  unzweifelhaftesten  Beispiele  von  vascularer  Lasion:  Gehirn- 
blutung  (bei  Keuehhusten),  Embolie  (vgl.  die  Scharlach-Tabelle  S.  48 
und  Lammers,  Rosenberg);  andererseits  hat  man  kein  Recht,  die 


Aotiologische  Einlieitsbestrebnngcn. 


211 


vasculare  Yermittliing  fiir  alle  Falle  von  postinfectiOsen  Erkrankungen  zu 
postuliren,  und  darf  nach  der  Analogie,  welche  ims  die  Influenza  bei 
Erwacbsenen  geboten  hat,  anneliraen,  dass  das  Krankheitsgift  der  Infection 
durcb  directe  Localisation  im  Grosshirn  wirken  kann,  ohne  dass  eine 
Herzaffection  oder  eine  specielle  Gefasserkrankung  zu  Stande  korarat.  Es 
fehlt  hieriiber  freilich  an  anatoraischen  Ermittlungen,  welche  die  Frage 
endgiltig  losen  konnen. 

Bei  den  Oerebrallahmungen  nach  oder  im  Verlaufe  von  Keuehhusten 
haben  altere  Sectionsbefunde  (S.  48)  die  Zuruckfuhrung  auf  Hirnblutung 
nahegelegt.  Neurath  macht  aber  mit  Kecht  darauf  aufmerksam,  dass  es 
bedenklich  ware,  die  Beziehung  zv^ischen  Pertussis  und  Hamorrhagie  zu 
verallgemeinern.  Ein  Pall  von  Jarke,  den  er  citirt,  ergab  zwei  bis 
wallnussgrosse  entziindliche  Erweichungsherde  in  jeder  Hemisphare,  je 
einen  im  Frontal-  und  im  Parietallappen. 

Jarke,  Dissertation,  Kiel  1895. 

Ein  seit  neun  Wochen  an  Keuehhusten  leidendes  Madchen  wird  plotzlich 
von  Sehwache  des  linken  Beines  befallen;  Tags  darauf  Verziehung  des  Ge- 
siehtes  nach  rechts,  bald  nachher  psychische  Alteration.  Es  kommt  zur  Ent- 
wicklung  einer  completen  linksseitigen  Parese  naitAphasie,  Zungenabweiehung 
und  Schluckbeschwerden,  spater  verbreitet  sich  die  Lahmung  nach  rechts,  es 
steUt  sich  conjugirte  Deviation  der  Augen  nach  rechts  ein,  und  das  Kind  stirbt 
im  Koma. 

Fiir  seine  eigenen  Beobachtungen  von  mehr  oder  minder  typisch 
aufgetretener  Halbseitenlahraung  nach  Pertussis  bevorzugt  Neurath  die 
Deutung,  es  handle  sich  um  postinfectiose  Encephalitis  durch  Einwirkung 
der  Krankheitstoxine  von  den  Gefassen  aus.  Indem  er  diese  Anschauung 
auch  auf  die  Verursachung  anderer  postinfectioser  Falle  von  Infantiler 
Oerebrallahmung  ausdehnt,  gelangt  er  dazu,  unter  den  entziiudlichen 
Processen,  welche  unserer  Affection  zu  Grunde  liegen  sollen,  eine  primare 
infectiose  Encephalitis  (fast  im  Sinne  S  trump  ell's)  von  einer  secundiiren 
postinfectiosen  zu  scheiden,  von  denen  die  erstere  durch  Localisation  der 
Krankheitserreger  im  Gehirn,  die  letztere  durch  Toxinwirkung  zu  Stande 
kommen  mag. 

Die  Erkrankungen  nach  Diphtheritis,  welche  in  den  Formenkreis 
der  Infantilen  Oerebrallahmung  fallen,  sind  in  letzterer  Zeit  haufig  Gegen- 
stand  der  Beobachtung  gewesen. 

Mendel  gab  1885  an,  dass  er  dreimal  Hemiplegie  nach  Diphtheric 
gesehen  habe,  plotzlich,  aber  ohne  Storung  des  Bewusstseins  aufgetreten. 
In  einem  Falle  davon  ergab  die  Section  eiuen  kirschkerngrossen  Blutungs- 
lierd,  der  ein  inneres  Glied  des  Linsenkernes  und  einen  anliegenden  Theil 
der  inneren  Kapsel  zerstort  hatte.  Donath  beschrieb  1893  eine  rechts- 
seitige  postdiphtheritische  Hemiplegie  rait  Aphasie  bei  einem  Sjahrigen 
Knaben,  die  er  —  ohne  zwingenden  Beweis  —  gleichfalls  auf  Hirnblutung 
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zuriickfiilirte.  Zwei  andere  Falle  postdiphtlieritischer  Heniiplegie  beschreibt 
Seifert  18'.).'].  In  beiden  bestandeii  schwere  nervose  Allgemeinerschei- 
nuiigen  und  Gaumenlilhmung;  der  erstere  bot  eine  Herz-,  der  zweite 
eine  Nierenaffection.  Demnach  schliesst  Seifert  ira  ersten  Falle  auf  eine 
Erabolie  in  Folge  von  Herzthrombose,  im  zweiten  auf  eine  Hamorrhagie. 
Die  Herzthrombose  als  Urache  der  postdiphtheritischen  Halbseitenliihrnung 
ist  kurzlich  (1895)  von  Harm  el  bestatigt  worden.  Die  Dazwisehenkunft 
der  aeuten  Nephritis  findet  sich  auch  bei  zwei  anderen  Fallen  von 
Auerbach  und  Jackie. 

Nach  Allem,  was  wir  sonst  iiber  die  Wirkung  des  Diphtheriegiftes 
auf  das  Blut  und  die  Blutgefasse  wissen,  bleibt  aber  auch  hier  die  Au- 
nahme  uugestort,  dass  die  postdiphtheritischen  Oerebrallilhmungen  ausser 
durch  Verschluss  und  Euptur  von  Gefassen  durch  entziindliche  Ver- 
anderung  der  Hirnsubslanz  selbst  oder  durch  diffuse  Toiinwirkuog  erzeugt 
werden  konnen,  und  dass  beiderlei  Verauderungen  in  einzelnen  Fallen 
zusammentreffen.  . 

Eine  fiiichtige  Priifung  lehrt,  dass  die  iitiologisch  zusammengefasste 
Einheit  der  „postinfectiosen  Infantilen  Cerebrallahmung"  auch  in  den 
Charakteren  des  Verlaufes  keine  klinische  Untersliitzuug  findet,  so  dass 
das  absehliessende  Urtheil  iiber  diese  iitiologische  Kategorie  lauten  muss, 
sie  sei  zur  klinischen  Handhabung  voUig  ungeeignet. 

Von  Versuchen,  die  infectiose  Aetiologie  bei  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung weit  iiber  den  Bereich  der  thatsachlichen  Beobachtifng  aus- 
zudehnen  (Marie,  Gibotteau,  zuletzt  Neurath),  ist  bereits  S.  49  ge- 
handelt  worden.  Diesen  Autoren  schwebt  die  Moglichkeit  vor,  dass  man  in 
einer  Anzahl  von  Fallen  unserer  Affection  die  Infectionskrankheit  des 
Kindes  ubersehen  haben  konne  angesichts  der  auffalligen  Hirnerschei- 
nungen. 

Endlich  hat  die  Vorstellung,  dass  der  Initialprocess  bei  vielen  Er- 
krankungen  an  Infantiler  Cerebrallahmung  selbst  ein  infectioser  sein  konne 
—  entweder  stets  der  niimliche  oder  der  Ausdruck  mannigfaltiger,  sonst 
unbekannter  und  noch  namenloser  Infectionen  ■ —  durch  die  neuerlich 
erfolgte  Verquickung  der  zwei  Themen :  infectiose  und  entziindliche  Natur 
der  Initialprocesse,  neue  Lebhaftigkeit  gewonnen. 

c)  Die  atiologische  EoUe  der  Syphilis. 

An  friiherer  Stelle  (S.  50)  ist  Einiges  iiber  die  atiologischen  Be- 
ziehungen  der  Syphilis  zur  Infantilen  Cerebrallahmung  zusammengestellt 
worden,  was  nun  hier  erganzt  und  zur  Beantwortung  einer  klinisch 
bedeutsamen  Frage  ausgeniitzt  werden  soli.  Das  heute  vorliegende  that- 
sachliche  Material  gestattet  nicht  mehr  zu  bezweifeln,  dass  die  Syphilis 
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einen  Platz  in  tier  Aetiologie  unserer  Affection  beanspruchen  darf. 
Welcher  Art  ist  nuu  ihre  Eolle?  Liisst  sich  etwa  ein  besoncleres  klinisches 
Bild  construiren  anf  atiologischer  Basis,  das  der  luetischen  Cerebral- 
lahmung  bei  Kindern?  Oder  geht  dies  nicht  an,  iind  brauclit  sie  nur 
als  eine  der  vielen  Ursachen  der  mannigfaltigen  klinischen  Typen  von 
Infantiler  Cerebrallahmimg  anerkannt  zu  werden?  Und  wena  letzteres, 
wie  gross  ist  in  der  Eeihe  der  iitiologischen  Momente  ihre  eigene  Be- 
deutnng? 

'  Die  weilestgehenden  Anspriiche  fur  die  atiologisehe  Eolle  der  heredi- 
tiiren  Lues  bei  der  Infantiieu  Cerebrallahmung  haben,  wie  erwahnt, 
Fournier  und  Erlenmeyer  erhoben.  Fournier  beschrankt  seine  Be- 
hauptung  auf  die  „Tabes  congenial  spasmodique  (Maladie  de  Little)", 
deren  Zuruckfiihruug  auf  die  Little'sche  Aetiologie  (erschwerte  und  ver- 
friihte  Geburt)  er  mit  einer  veriichllichen  Eedewendung  zur  Seite  drangt, 
um  sagen  zu  konnen:  Etiologiqueraent,  elle  etait  restee  inexplicable  jusqu'ioi. 
Er  stiitzt  dann  den  Satz,  dass  der  Syphilis  der  leer  gewordene  Platz  in 
der  Aetiologie  der  Krankheit  gebiihre,  auf  zwei  mit  Gilles  de  la 
Tourette  veroffentlichte  Flllle: 

•  Fall  I:  4jahriges  Kind,  mit  6V2  Monaten  friihgeboren.  Die  Mutter  hat  ein 
Jabr  spater  im  vierten  Monat  abortirt,  der  Vater  war  vor  der  Ehe  inficirt. 

Das  Kind  war  zuerst  sehr  schwach,  konnte  sich  lange  nicht  aufrecht 
halten,  war  an  alien  Extremitaten  gelahmt.  Mit  12 — 14  Monaten  begannen 
die  Ai'me  sich  zu  bessern,  der  linke  wurde  normal,  der  rechte  blieb  zunachst 
steif,  und  als  auch  diese  Starre  schwand,  schwaoher  und  diinner  als  der 
linke.  Auch  die  Beine  gewannen  an  Bewegiichkeit,  behielten  aber  einen  hohen 
Grad  von  Starre  (links  mehr  als  reehts)  und  Neigung  zum  Klonus.  Der  Gang 
ist  nicht  moglich.  Das  Kind  ist  intelligent,  zeigt  mehrere  Symptome,  die  als 
Zeichen  der  hereditaren  Lues  aufgefasst  werden :  charakteristische  Schadel- 
form  und  Zahnmissbildungen,  Dystrophic  der  Fussnagel.  Unter  specifischer 
Behandlung  liess  die  Adductorencontractur  nach,  und  nach  Tenotomie  erlernte 
es  das  Kind,  sich  aufrecht  stehend  zu  halten  und  von  einem  Mobelstiick  zum 
anderen  zu  gehen. 

Fall  II:  Madchen  von  11  Monaten.  Der  Vater  drei  Jahre  vor  der  Ehe 
inficirt.  Ein  erstes  Kind,  rechtzeitig  geboren  und  mit  17  Monaten  verstorben, 
brachte  eine  allgemeine  schlatfe  Lahmung  mit.  Seine  Beine  waren  vom  vierten 
bis  fiinften  Monate  an  steif  geworden;  es  lernte  in  seiner  Lebenszeit  weder 
gehen  noch  sprechen. 

Das  zweite  Kind  befindet  sich  in  einem  sehr  ahnliehen  Zustande.  Es 
kann  den  Kopf  nicht  halten,  hebt  die  Arme  schwer,  der  linke  Arm  ist  diinner 
und  schwacher  als  der  rechte.  Die  Beine  sind  starr  in  Extension.  Die  Besse- 
rung  dureh  specifische  Therapie  war  bier  (bis  zum  zwanzigsten  Monat)  minder 
auffaUig. 

Der  am  meisten  beweiskraftige  Zug  in  dieseu  Beobachtungen,  welche 
als  typische  Fallc  von  Allgemeiner  Starre  benannt  werden  miissen,  ist 
offenbar  die  VViederholung  des  namlichen  klinischen  Bildes  bei  zwei 
Kindern  desselben  Elternpaares. 
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Die  beiden  Autoren  gehen  niclit  so  weit,  die  luetische  Aetiologie 
fill-  sammtliche  Fiille  von  Little'scher  Kraiikheit  zu  statuiren;  aber  die 
Ivlinische  Umgebung,  in.  der  sich  diese  Beispiele  befinden,  triigt  viel  dazu 
bei,  die  Schiitzung  derselben  zu  erhotien.  Man  denkt  an  die  ivlinische 
Affinitiit,  welche  die  Fiille  von  Iniantiler  Cerebralliihmung  mit  Fallen 
verbindet,  die  „Epilepsie"  geheissen  werden,  und  wird  von  Fournier 
erinnert,  wie  oft  auch  in  der  Anamnese  der  Epileptiker  die  Lues  der 
Eltern  nachweisbar  ist.  Man  hat  aus  der  Anatomie  der  Infantilen  Cerebral- 
liihmung erfahren,  wie  haufig  sie  sich  von  Entwicklungshemmungen  und 
Meningealalfectionen  ableitet,  und  man  hort  von  Fournier,  dass  gerade 
in  Entwicklungsstorungen  und  Wachsthumshemmungen  die  hereditare  Lues 
sich  zu  iiussern  pflegt.  Es  wird  so  ein  sehr  giinstiges  Vorurtheil  fur  die 
These  Fournier's  geweckt.  Man  hat  auch  nicbt  daran  vergessen,  dass 
die  meisten  der  als  Aetiologie  angenommenen  Momente  bei  der  Infantilen 
Cerebralliihmung  Eaum  fur  die  Mithilfe  eines  disponirenden  Factors  frei 
zu  lasseu  scheinen. 

Die  Arbeit  von  Erlenmeyer  erreicht  eine  iihnliche  Wirkung  mit 
analogem  Material.  Wie  Fournier  die  Little'sche  Aetiologie  gering 
schatzte,  so  untergrabt  Erlenme3rer  die  Bedeutung  der  infectiosen 
Aetiologie  durch  die  Bemerkung,  dass  die  Wirksamkeit  einer  Infections- 
krankheit  sehr  wohl  darauf  beschrankt  sein  kann,  als  Gelegenheitsursache 
eine  bis  dahin  latente  congenitale  Syphilis  manifest  werden  zu  lassen. 
Erlenmeyer  hat,  wie  er  von  sich  und  anderen  Aerzten  mittheilt, 
mehrmals  bei  Fiillen  von  typischer  (halbseitiger)  Cerebrallahmung  nach- 
weisen  konnen,  dass  die  Eltern  des  Kindes  luetisch  inficirt  waren.  Meine 
eigene  Erfahrung  in  besseren  Familien,  wo  allein  Auamuesen  von  Werth 
sein  konnen,  lasst  mich  die  Zahl  der  hiebei  Zustimmenden  vermehren. 

In  fiinf  Fallen  hat  Erlenmeyer  auch  eine  besondere  klmische  Com- 
bination beobachtet,  welche  er  fur  eine  besondere,  an  die  luetische 
Aetiologie  geknupfte  Form  von  Infantiler  Cerebrallahmung  erkliiren  mochte. 
Es  ist  dies  die  Vereinigung  von  Jaekson'scher  Epilepsie  und  intellectueller 
Schwache  mit  Wachsthumshemmuug  der  von  den  Krampfen  befallenen 
Korperseite  {UemiatropJiia  facialis  und  Yerkiirzung  sowie  Verdiinnung 
beider  Extremitaten).  In  drei  von  diesen  funf  Fiillen  war  die  Abkunft 
der  Kranken  von  luetischen  Eltern  mit  Sicherheit  festzustellen  und  das 
Vorkommen  luetischer  Symptome  in  ihrer  ersten  Jugend  zu  erheben.  Die 
Krampfe  datirten  von  einer  zeitig  iiberstandenen  acuten  Hirnaffection, 
die  Erlenmeyer  als  luetische  Meningitis  und  Periencephalitis  deutet. 

Wie  man  sieht,  ist  es  der  Abgang  von  Contraetur  und  Liihmung 
an  den  vom  Krampf  leidenden  Gliedern  und  die  isolirte  Ausbildung  der 
trophischen  Storung  an  ihnen,  was  den  Fiillen  von  Erlenmeyer  ein 
besonderes  Gepriige  gibt. 
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Rosenberg  hat  spilter  emeu  ganz  alinlichen  Fall  besclirielDen: 
Jackson'sehe  Epilepsie  bei  einem  14jiilirigen  MiLdchen  mit  Facialparese 
und  Verkleinerung  der  Hand  auf  der  kranken  Seite,  dabei  nur  eine 
leicbteste  Andeutung  motorischer  Sehwachung.  In  diesem  Falle  konnte 
der  anamnestische  Naehweis  der  Syphilis  herecUiaria  nicht  erbracht 
vverden.  Man  kann  audi  nichts  Trii'tiges  dagegen  einwenden,  wenn 
Eosenberg  sich  vorliiufig  striiubt,  eine  aiisscliliessliche  Beziehung  soldier 
klinischer  Bilder  zur  Syphilis- Aetiologie  gelten  zu  lassen. 

'  Man  wird  liber  das  Problem  der  atiologischen  Bedeutung  der 
Syphilisliereditariaim-  die  Infantile  Oerebralliihmung  nicht  handeln  konnen, 
ohne  vorher  das  allgemeinere  Problem  zu  erortern,  welehe  Eolle  die 
Syphilis  bei  den  Erkrankungen  des  kindlichen  Nervensystems  iiber- 
haupt  spielt. 

Ueber  dieses  Thema  ist  aber  derzeit  noch  sehr  wenig  bekannt,  wie 
man  sich  aus  den  zusammenfassenden  Darstellungen  der  Autoren  iiber 
Syphilis  (Lang,  Neumann-Kahane),  den  Arbeiten  von  Kohts,  F'ried- 
mann  u.  A.  und  den  einzeln  in  der  Literatur  zerstreuten  Mittheiluugen 
tiberzeugt.  Storungen  von  Seiten  des  Centraluervensystems  scheinen  bei  der 
hereditiiren  Syphilis  an  Hiiufigkeit  weit  gegen  die  Symptome  von  Seiten 
anderer  Organe  zuriickzustehen,  Spinalerkraukungen  warden  geradezu  als 
Seltenheiten  bezeichnet;  von  den  Cerebralerkrankungen  sagen  die  meisten 
Autoren  iibereinstimmend  mit  Henoch  aus,  dass  sie  keine  der  Syphilis 
allein  eigenthumhchen  Symptombilder  ergeben.  Nach  der  Darstellung 
Friedmann's  hat  die  Syphilis  atiologischen  Antheil  1.  an  typischeu 
Krankheitsbildern,  fur  welche  sie  aber  nur  eine  der  moglichen  Ursachen 
darstellt,  und  als  solche  fuhrt  er  auf:  Tabes,  Epilepsie  und  Eklampsie, 
Psychosen  und  Idiotie,  Hydrocephalus  internus,  disseminirte  Sklerose  und 
spastische  Paraplegie,  und  ferner  2.  an  irregularen  Krankheitsbildern,  die 
oftmals  der  nosographischen  Einreihung  widerstreben  und  besser  unter 
der  atiologischen  Kategorie  „Lues  des  Nervensystems"  belassen  werden. 

Es  sei  zweifelhaft,  ob  es  unter  diesen  Letzteren  nicht  auch  einzelne 
gebe,  die  fur  die  Syphilis  charakteristisch  sind  und  bei  ihr  allein  vor- 
kommen.  Der  klinische  Ausdruck  dieser  Affectionen,  bemerkt  Kohts,  bleibt 
oft  dunkel.  Die  Kinder  sterben  unter  Hirnerseheinungen,  fiir  welche  die 
Section  nicht  jedesmal  Aufklarung  gibt.  Die  Diagnose  der  luetischen 
Hirnerkrankung  kann  also  in  der  Eegel  nur  gestellt  werden  mit  Hilfe 
der  anamnestischen  Daten  iiber  die  Vorgeschiclite  des  Kindes  und  der 
Familie,  unter  Berufung  auf  gleichzeitig  vorhandene  Aeusserungen  der 
Syphilis  an  anderen  Organen  oder  vermoge  des  Sectionsbefundes, ')  der 
im  Nervensystem  und  anderswo  specifische  Veriinderungen  aufdeckt. 

Ein  Fall  von  Ganghofncr  mit  Soctionsbefiind:  Kind  von  14  Monaton,  mit 
1  Jahre  unter  Fieber,  Erbrechen,  Somnolenz  erkrankt;  das  Fieber  hielt  vior  Wochen  an; 
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Es  ist  auch  der  Gedanke  nicht  abzuweisen,  dass  die  Lues  bei  einer 
Anzahl  von  nervosen  Affectionen  des  Kindesalters  nicht  als  direct  wirkende, 
exogene  Aetiologie,  sondern  als  endogenes  Moment  in  Betracht  komrat 
(Hoffmann,  Fournier),  mit  anderen  Worten,  dass  es  Falle  infantiler 
Hirn-  odcr  Nervenerkrankung  gibt,  welche  als  metasyphiiitische  (oder 
parasypliilitische)  aufzufassen  wiiren. 

Die  pathologischen  Veranderungen,  welche  die  hereditare  Lues  im 
Nervensystem  setzt,  sind  wie  beim  Erwachsenen  polymorpher  Natur.  Es 
sind  auch  bei  Kindern  nahezu  samratliche  moglichen  Befunde  erhoben 
wordeu:  Pachymeningitis,  Hydrocephalie,  Gummen,  Knochenerkrankungen, 
Endarteritis,  encephalitische  Erweichungsherde,  sklerotisehe  Herde  und 
Defecte  (Porencephalien).  Man  wird  weit  iiber  den  klinischen  Formenkreis 
der  Infantilen  Cerebrallahmung  hinausgefiihrt,  wenn  man  alle  diesen  Ver- 
anderungen entsprechenden  Krankheitsbilder  in  Betracht  ziehen  will,  muss 
sieh  also  darauf  beschranken,  Beispiele  dafiir  zu  sammeln,  dass  die 
typischen  Bilder  und  anatomischen  Veranderungen  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung von  der  Lues  als  einer  durch  mehrfache  Vermittlung  wirksamen 
Aetiologie  erzeugt  werden  konnen. 

Beispiele  von  Hemiplegien  auf  Grund  der  Lues  hereditaria  geben 
der  Fall  von  Bloeq  (rechtsseitige  Hemiplegie  mit  Aphasie  ohne  Bewusst- 
seinsverlust  nach  einem  leichten  Trauma;  Heilung  naeh  Monaten),  ein 
Fall  von  Chiari  (15  Monate  altes  Kind,  im  zweiten  Halbjahr  Ptosis, 
Pupillenerweiterung,  rechtsseitige  Hemiplegie  und  Facialparese,  epilepti- 
forme  Anfalle),  von  Kohts  (17  Monate  altes  Kind,  durch  zwei  Tage  Ver- 
drehungen  der  Augen  und  des  Kopfes,  rechtsseitige  Hemiplegie  mit 
Contractur,  Oonvulsionen),  ferner  die  Falle  von  Erlenmeyer  und  Eosen- 
berg  (vgl.  S.  51;  halbseitige  trophische  Storung  ohne  Lahmung,  mit 
Jackson'scher  Epilepsie). 

Francke  (Cerebrale  Kinderlahmung  auf  syphilitischer  Grundlage ?) : 

Vater  des  Kindes  ein  Jahr  vor  dessen  Geburt  an  Chancre  erkrankt,  das 
Kind  selbst  an  Lues  hereditaria  behandelt.  Mit  einigeu  Monaten  Fieber,  Oon- 
vulsionen, Hemiplegia  dextra,  Zuckungen  durch  filnf  Tage.  Diese  traten  durch 
IV2  Jalire  weiterhin  auf;  spater  athetoide  Bewegungen.  Die  Lahmung  ging 
allmalig  zuriick.  Das  Kind  entwickelt  sich  langsam,  lernt  erst  mit  Jahren 
gehen,  behalt  stolpernde  Sprache,  Pes  equinus,  Eeste  von  athetoiden  Bewegungen 
rechts,  massige  Atrophic  der  rechten  Extremitaten ;  wird  Linkshander. 


Agitation  der  Anne,  Rollen  der  Augen,  dann  Apathie,  Blindheit,  rechtsseitige  Hemiplegie. 
Die  Mutter  hatte  bei  der  ersten  Graviditiit  im  siebenten  Monat  abortirt,  hierauf  vier 
gesunde  Kinder  geboren.  —  Autopsie:  Verdielaingen  der  inneren  Meningen  an  ver- 
schiedenen  Stellen  der  eonvexen  Oberfliichc  und  der  Hirnbasis,  des  Ependyms  der  stark 
ausgedehnten  Seitenventrikel;  Ependymnarben  in  den  Hinterhornern,  Pons  und  Oblon- 
gata auffallend  derb  durch  Gliawucherung,  Hepatitis  iiiterstitialis  chronica. 
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Allgemeine  Starre  bei  luetischer  Aetiologie  zeigen  die  zwei  Fiille 
von  Fournier  und  Gilles  de  la  Tourette;  schwere  anfallsweise  Starre 
ein  Fall  von  Angel  Money. 

Die  Beziohungeu  der  rein  Paraplegischen  Starre  zur  Syphilis-Aetiologie 
werden  von  raanchen  Autoren  als  besonders  innige  bezeichnet  (vgl.  Mendel, 
Hoffmann). 

Als  „recidivirende  sogenannte  spastische  Spinalparalyse  im  Kindes- 
alter"  besehreibt  Friedmann  mehrere  Falle,  die  durch  jedesmalige 
Heilnng  der  Symptome  bemerkenswerth  sind: 

I.  lOjahrigcr  Knabe ;  eine  Schwester  mit  Convulsionen  und  Schwachsiiiii 
behaftet,  eine  andere  mit  verdaehtigem  Zungeugesehwiir ;  normale  Geburt  und 
Entwicklung  ausser  angeborener  schiefer  Kopfhaltuiig ;  mit  V/^  Jahren  Ent- 
stehen  von  Halswirbelkyphose  und  spastische  Lahmung  der  Belne;  vollige 
Herstellung  nach  einem  Jalire.  Im  siebenten  Jahre  zweiter  Anfall  von  spastischer 
Lahmung  mit  Blasenschwache ;  Heilung  nach  einem  Jahre.  Im  zehnten  Jahre  dritter 
Anfall  und  vollige  Heilung  in  elf  Monaten  unter  antisyphilitischer  Behandlung. 

n.  Die  Mutter  hat  vor  der  Geburt  des  Knaben  abortirt.  Normale  Geburt 
und  anfangs  ebensolche  Entwicklung  des  Kindes ;  starker  Hautausschlag  mit  vier 
Wochen;  Lahmung  sammtlicher  vier  Extremitaten  nach  dem  ersten  Viertel- 
jahre  und  vollige  Herstellung  ein  Jahr  spater.  Geistig  normale  weitere  Ent- 
wicklung. Im  zweiten  Jahre  sechs  Wochen  dauernde  Lahmung  des  linken  Armes 
und  Herstellung.  Mit  4  Jahren  wieder  Eintritt  spastischer  Lahmung  der  Beine 
mit  Blasenschwache,  die  seit  iiber  Y2  J^^^^  andauert ;  auffiillige  Schadelbildung 
und  Kopfschmerzen. 

Bilaterale  Hemiplegie:  Buss  (2^l^i?ihngeT  Idiot,  spastische  Con- 
tractur  aller  vier  Extremitaten). 

Zu  zahlreich,  um  hier  aufgeziihlt  zu  werden,  sind  die  Falle,  in 
denen  das  klinische  Bild  nur  die  Symptome  der  Idiotie,  Jackson'schen 
und  gemeinen  Epilepsie  iimfasst  und  die,  wie  wir  horen  werden,  von  den 
Fallen  mit  motorischen  Erscheinungen  von  jedem  Gesiehtspunkt  her  un- 
zertrennlich  sind,  Falle  von  „Oerebrallahmung  ohne  Lahmung"  also, 
bei  denen  die  Zuriickfiihrung  auf  Lues  hereditaria  unabweisbar  ist.  Es 
ist  von  ihnen  aus  zu  schliessen  gestattet,  dass  die  Syphilis  wahrlich  nicht 
zu  den  seltenen  atiologischen  Factoren  der  eigenthehen  Infantilen  Oerebral- 
lahmung  gehort. 

Man  wird  erwarten  durfen,  dass  die  hereditare  Lues  auch  die 
ehoreatischen  Typen  der  Infantilen  Cerebrallahmung  hervorbringt.  Viel- 
leicht  gehort  hieher  ein  Fall  von  Allgeraeiner  Chorea,  den  Verziloff 
mittheilt  (ref.rEevue  neurol.,  1896,  Nr.  18): 

19.jahriges  Madchen,  drei  Wochen  zu  friih  geboren,  dessen  Vater  in- 
ficirt  war.  In  der  ersten  Zeit  allgemeine  motorische  Schwache,  vom  dritten 
Jahre  an  Zuckungen  der  Extremitaten,  vom  fimften  Jahre  an  auch  im  Gesicht. 
Die  Bewegungen  sind  von  wechselndem  Charakter,  bald  choreaartig,  bald 
langsam  und  athetoid,  sie  werden  durch  jede  Aufregung  und  Willensintention 
gesteigert.  Die  willkiirliche  Beweglichkoit  hat  sich  im  Ganzen  gebessert,  die 
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psychisclien  Fiinctioiien  sind  normal.  Beido  rechten  Extremitaton  sind  trophiscli 
verkiimmert.  (Vgl.  Erlenirioy  er). 

Die  pathologisch-aiiatomischen  Befunde  bei  den   Fallen  unserer 

Aflfection  mit  luetischer  Aetiologie  sind  theils  soiche,  wie  sie  der  Syphilis 

eigenthiimlich  sind  (Gummen,  Endarteritis  luetica),  theils  soiche,  wie  sie 

gemeinhin  bei  der  Infantilen  Cerebrallahmung  dureh  die  Autopsie  auf- 

-gedeckt  werden : 

Diffuse  uiid  localisirte  Sklerose:  Bierfreund:  Complicirterer 
Krankheitsverlauf.  Hereditar  luetisches  Kind,  mit  2V2  Jahren  fluchtige  links- 
seitige  Hemlplegie;  lernte  mit  2V2  Jahren  spreehen,  mit  3  Jahren  gehen. 
Mit  4  Jahren  linksseitige  Hemiplegie  unter  Bewiisstlosigkeit,  Verlust  der 
Sprache,  idiotisehes  Verhalten,  Contracturen  im  hnken  Arm  und  beiden  Beinen, 
Unriihe  des  rechten  Armes.  Etwas  Besserung  unter  specifischer  Behandlung. 

Autopsie:  Centrum  semiovale  links  erweicht,  Windungen  rechts  atro- 
phisch,  slderosirt;  Hirnhaute  getriibt,  verdickt;  Arterien  der  Hirnbasis  massig 
verdickt,  starr.  Pyramidendegeneration  Unks  im  Eiickenmarke. 

Angel  Money  (S.  188):  Diffuse  Sklerose  der  Windungen,  Verdickung 
der  Pia,  Gefasserkrankungen. 

Buss  (s.  uuten):  Porencephalic,  Atrophic  und  Induration  der  Windungen, 
Degeneration  im  Eilckenmark. 

Porencephalic:  Huguenin. 

Erweichungsherde:  Ohiari  (s.  unten):  Yerdickungen  der  Hirnhaute, 
mehrere  Erweichungsherde  im  Gfrosshirn;  Erkrankung  der  basalcn  Ai-tcrien. 

Meningoencephalitis:  Jacobson:  Im  vierten  Jahre  linksseitige  Hemi- 
plegie, Heilung  im  neunten  Jahre.  Tod  unter  anderen  als  nervosen  Symptomcn. 

Autopsie:  Diffuse  Meningoencephalitis  cortic.  und  atrophische  Sklerose. 

Hypertrophische  Sklerose:  Bourneville  (vgl.  S.  204;  letzte  Beob- 
achtung  1896). 

Es  ist  heute  nicht  moglieh,  die  atiologische  Bedeutung  der  Syphilis 
filr  die  Infantile  Cerebrallahmung  abzuschatzen,  weder  nach  ihrer  In- 
tensitat  nocli  nach  ihrer  Extension,  und  ebenso  vorzeitig  ware  ein  Ver- 
such,  dieser  Aetiologie  taestimmte  klinische  Pormen  zuzuweisen,  also  ihre 
Diagnose  aus  den  nervosen  Symptomen  allein  zu  erschliessen.  Es  weist 
aber  Vieles  darauf  hin,  dass  fiir  zahlreiche  Falie  unserer  Affection  und 
flir  bestimmte  Charaktere  des  Yerlaufes  und  des  klinisehen  Bildes  der- 
selben  die  Beziehung  zur  Syphilis  wirklich  eine  Aufklarung  darstellt. 
welche  auf  unsere  Auffassung  des  einstweilen  bloss  klinisehen  Syndroms 
einen  grossen  Einfluss  ausiiben  wird.  Ferner  scheint  es,  als  ob  das 
Moment  der  luetischen  Pradisposition  haufiger,  als  man  bis  jetzt  ver- 
muthet,  zur  Unterstiitzung  der  extrauterinen  und  Geburtsschadlichkeiteu 
in  Wirksamkeit  trilte. 

0.  Die  Einheit  der  sogenannten  Little'schen  Krankheit, 

Unter  alien  Einheitsbestrebungen,  welche  sich  auf  dem  Gebiete  der 
Infantilen  Cerebrallahmung  geltend  machen,  ist  keine  anniihernd  so  hart- 
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niickig  wie  die,  welche  der  sogeiiannten  Little'schen  Kranklieit  eiiie 
Sonderstelluug  zu  retten  bemiilit  ist,  sei  es  abseits  voii  den  anderen 
Fonuen  unserer  Affection,  sei  es  mit  Belassung  innertialb  des  Eahmens 
derselben.  Aiich  sind  wir  wohl  im  Stande,  das  Motiv  dieses  Strebens 
zu  begreifen.  Auf  dem  Gebiete  der  Infantilen  CerebralUilimung  stehen 
drei  Mannigfaltigkeiten  einander  gegenuber:  die  der  klinischen  Typen, 
der  iitiologischen  Momente  und  der  anatomisehen  Lasionen  mit  ihren 
Endveriinderungen,  und  jede  derselben  lasst  nur  Beziehungen  als  Ganzes 
zum  'anderen  Gauzen  erkennen.  Constante  Verknilpfungen  zwischen  ein- 
zelnen  Gliedern  von  liier  und  dort  sind  nieht  zu  erweisen;  es  hat,  wie 
wir  geselien  haben,  nicht  statt,  dass  ein  gewisser  klinischer  Typus, 
etwa  die  bilaterale  Hemiplegie,  mit  einer  gewissen  Aetiologie,  etwa  der 
infectiosen,  und  einer  bestimmteu  Lasion,  sagen  wir  der  Erweichung, 
innig  zusammengehort  bis  zum  Ausschluss  der  anderen  Beziehungen  oder 
nahezu  so.  Vielmehr  sind  solehe  Verknilpfungen  entweder  tiberhaupt  nicht 
vorhanden,  oder  wo  sie  vorhanden  sind,  konnen  sie  nur  Durchsehnitts- 
geltung  beanspruehen,  sind  nach  keiner  Eichtung  hin  ausschliesslich,  und 
ihr  Werth  wird  durch  die  Haufigkeit  der  Ausnahnien  von  der  vermeint- 
lichen  Eegel  herabgesetzt. 

Dem  entgegen  steht  ein  einzelner  Fall,  dass  eine  bestimmte  klinisehe 
Form  gieichzeitig  an  einer  gewissen  Aetiologie  und  an  einer  einzigen 
Initiallasion  zu  hangen  scheint,  und  dies  ist  der  Fall  der  Little'schen 
Krankheit.  Fiigt  man  hinzu,  dass  dieselbe  Form  haufig  und  auffalhg  ist 
und  einen  gesetzmiissigen  klinischen  Ablauf  besitzt,  so  darf  es  nieht 
wundern,  dass  Wenige  bereit  sind,  auf  eine  so  sauber  umschriebene 
klinisehe  Einheit  zu  verzichten  und  sie  in  einem  Gewirre,  wie  es  die 
Infantile  Oerebrallahmung  darstellt,  untergehen  zu  lassen.  Und  doch 
scheint  dies  unvermeidlich. 

Die  nosographische  Beurtheilung,  welche  die  Little'sche  Krankheit 
bei  friiheren  Autoren  gefunden  hat,  die  Bemiihungen,  sie  diagnostisch 
gegen  andere  Typen  abzugrenzen,  sind  im  historischen  Abschnitt  bereits 
geschildert  worden.  Ich  wiederhole  nur  zur  Ankniipfung,  dass  die  Yer- 
einigung  der  Little'schen  Formen  mit  den  Typen  der  spastischen  Diplegien 
und  der  bilateralen  Chorea  und  Athetose  zur  Einheit  der  Infantilen 
Cerebrallahung  1893  durch  Freud  in  Nachfolge  von  Osier,  Sachs  u.  A. 
vollzogen  wurde.  Diese  Vereinigung  geschah  auf  Grund  der  alten  Arbeit 
Little's  selbst  und  fand  ausgesprochene  Beistimmung  bei  Eaymond, 
Lannois  und,  wie  es  scheint,  auch  bei  Marie,  wilhrend  Andere,  unter 
ihnen  Brissaud,  mehr  oder  minder  weitgehenden  Einspruch  erhoben 
haben.  Es  wird  vielleicht  lohnend  sein,  zuerst  die  Argumentation  Brissaud's 
kritisch  zu  beleuchten,  um  darauf  die  Grunde  fiir  die  entgegengesetzte 
Auffassung  zu  mustern. 
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Ein  Aufsatz  von  Rrissaud  (Sem.  med.,  1894,  No.  12)  ist  der 
Demonstration  zweior  Fiille  von  Little'scher  Krankheit  und  der  Erorterunff 
des  oben  erwiilinten  Problems  gewidmet.  Er  definirt  die  typiscFie  Form 
dieser  Affection  als:  paraplegic  spasmodique  et  congenitale  des  quatre 
membres,  plus  prononcee  aux  membres  inferieurs,  appartenant  en  propre 
aux  enfants  nes  avant  terme  caracterisee  par  I'etat  spasmodique  plus  que 
par  la  paralysie,  ne  se  compliquant  ni  de  phenomenes  conviilsifs,  ni  de 
troubles  intellectuels,  et  susceptible  sinon  d'une  guerison  complete,  du 
nioins  d'une  amelioration  progressive. 

Schon  diese  Einfiihrung  erweckt  Bedenken.  Das  Erste  ware,  ob  es 
zulassig  ist,  von  einer  „Paraplegie  des  quatre  membres"  zu  sprechen;  es 
ist  aber  ohne  Gewicht.  Bedeutsamer  erscheint,  dass  diese  Definition  so 
sehr  enge  gezogen  ist,  enger,  als  sie  je  ein  Anderer  bestiramt  hat,  und 
sicherlich  enger,  als  sie  nach  Little  sein  sollte.  Intellectuelle  Schwachung 
wurde  seit  jeher  regelmassig  zum  klinischen  Bilde  der  Affection  gerechnet, 
wiewohl  sie  in  einzelnen  Fallen  fehlen  mag.  Auch  Convulsionen  storon 
die  Diagnose  der  Little'schen  Krankheit  nicht,  nach  seiner  eigenen  und 
aller  spateren  Beobachter  Ansicht,  vriewohl  sie  fiir  gewohnlich  keine 
Fortbildung  zur  Epilepsie  erfahren  (vgl.  S.  129).  Wenn  man  alle  Falle, 
die  Intelligenzstorung  und  Convulsionen  zeigen,  von  der  Little'schen 
Krankheit  ausschliesst,  eriibrigen  nur  sehr  wenige  Falle,  welche  diesen 
Namen  verdienen.  Die  auffalligste  Veranderung  aber,  welche  Brissaud 
willkiirlich,  aber,  wie  sich  zeigen  wird,  nicht  ohne  Motive  an  der  Defini- 
tion der  Little'schen  lirankheit  vornimmt,  besteht  darin,  dass  er  von 
alien  atiologischen  Momenten  Little's  nur  die  Friihgeburt  aufgenommen 
hat.  Ein  Blick  auf  den  Titel  der  Abhandlung  Little's  zeigt,  dass  er  als 
„ abnormal  parturition"  die  Frilhgebm't  mit  alien  Arten  andersartiger 
Geburtsstorung  vereinigt  hat,  und  deren  Inhalt  ergibt,  dass  fiir  ihn  das 
Hauptgewieht  auf  die  Asphyxie  beim  Geburtsacte  fiel. 

Brissaud  besitzt  gewiss  das  Eecht,  die  historische  Bedeutung  eines 
Terminus  zu  verlassen  und  dessen  Definition  zu  verschieben,  wenn  sich 
hieraus  ein  Vortheil  ergibt.  Es  ist  aber  kein  Vortheil,  einen  klinischen 
Typus  derart  zu  umgrenzen,  dass  fast  AUes,  was  man  wirklich  be- 
obachten  kann,  nicht  unter  den  Typus,  sondern  unter  die  Ausuahmen 
und  Abweichungen  vom  Typus  fallt.  Das  Motiv,  das  Brissaud  geleitet, 
lasst  sich  ira  weiteren  Verlauf  seiner  Darstellung  als  ein  Bediirfniss 
theoretischer  Natur  erkennen.  Er  erklart  sich  die  Symptome  der  Starre 
einzig  und  allein  durch  eine  Entwicklungshemmung  der  Pyramidenbahnen, 
und  fiir  diese  wird  ihm  die  Aetiologie  der  Fruhgeburt  unentbehrlich, 
da  seiuer  Meinung  nach  am  Ende  des  siebenten  Monates  etwa  eine 
solehe  Bahn  noch  nicht  existirt,  durch  „une  trainee  de  nevroglie  inerte" 
ersetzt  ist. 
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Nuu  lasst  sich  aber  weder  diese  Erklarung  des  Symptoms  Rigiditiit 
noch  die  scharfe  Abgrenzung  der  Paraplegischen  Starre  durcli  Fruhgeburt 
angesichts  der  Thatsacheu  consequent  festhalten.  Brissaud  verfiillt  alsbald 
einer  bei  einera  Autor  von  solcher  Klarheit  wabrhaft  erstaunlicben  Con- 
fusion. Er  anerkennt,  dass  der  Typus  der  Allgemeinen  Starre  (den  er 
zuniiebst  von  der  Little'schen  Krankheit  ausgeschlossen  hatte)  die  grosste 
Aehnhchkeit  mit  dem  vou  ihm  gesehaffenen  klinischen  Bilde  aufweist, 
ja,  streng  genomraen,  nur  einer  Abart  desselben  entspricht.  Er  entschliesst 
sich  darum,  diese  beiden  Typen  als  Little'sche  Krankheit  zu  vereinigen, 
wie  es  bei  anderen  Autoren  von  jeher  Gepflogenheit  war;  diese  Ver- 
einigung  begrundet  er,  es  handle  sich  in  beiden  Fallen  ja  nur  um  einen 
gradweisen  Unterschied  in  der  Intensitat  und  Localisation  der  Liision, 
und  iiberdies  sei  die  Aetiologie  die  namliche;  die  anderen  Typen  aber 
—  bilaterale  Hemiplegie,  Chorea  und  Athetose  —  will  er  von  der  so 
constituirten  Little'schen  Krankheit  ferngehalten  wissen.  Es  seien  bloss 
mehr  oder  minder  ahnliche  Syndrome,  die  mit  der  Aetiologie  der  Friih- 
geburt  nichts  mehr  zu  thun  haben,  sondern  von  den  Rindenverletzungen 
bei  erschwerter  Geburt  herruhren,  deren  Symptome  sich  auch  nicht  durch 
Entwicklungshemmung  des  Pyramidenbiindels,  sondern  durch  Degeneration 
desselben  erklaren.  Little  hat  iibel  daran  gethan,  diese  wesensverschie- 
denen  Dinge  in  Beziehung  zu  einauder  zu  bringen,  und  die  —  incon- 
seqiienter  Weise  gut  geheissene  —  Classification  von  Freud  sollte  der 
Forderang  Eechnung  tragen,  dass  klinisch  einander  nahestehende  Affec- 
tionen  getrennt  werden  miissen,  sobald  sich  ihre  Aetiologien  als  ver- 
schiedeu  erweisen. 

Es  ist  nicht  leicht,  dieses  Gewirre  von  Widerspriichen  zu  losen. 
Es  fragt  sich  zunachst,  ob  Brissaud  unter  „Allgemeiner  Starre"  dasselbe 
versteht,  was  wir  darunter  verstehen.  Seine  Angabe  der  Differenzen 
zwischen  Allgemeiner  und  Paraplegiseber  Starre,  die  Behauptung,  die 
Aetiologie  sei  in  beiden  Fallen  die  namliche  (Fruhgeburt),  konnte  daran 
irre  machen.  Aber  nur  einen  Satz  vor  letzterer  steht  die  correcte  Mit- 
theilung:  Si  I'aecouchemeut  avant  terme  est  la  cause  reelle  d'une  maladie 
autonome,  il  est  egalement  vrai  que  le  travail  laborieux,  la  parturition 
anormale,  Tasphyxie  des  nouveaux-nes  sont  le  point  de  depart  d'affections 
similaires.  Les  principales  sont:  la  contracture  ou  rigidite  gene- 
ralise e,  I'hemiplegie  bilaterale  etc.  Die  beiden  Angaben  sind  unvereinbar 
mit  einander;  hier  ist  die  Allgemeine  Starre  nebst  den  anderen  Typen 
eine  Folge  der  Schwergeburt  uud  Asphyxie,  dort  wird  sie  von  diesen 
anderen  Typen  getrennt,  auf  die  namliche  Aetiologie  zuruckgefuhrt  wie  die 
Paraplegische  Starre,  und  die  iibrigen  Typen  werden  gerade  wegen  der 
Aetiologie  Schwergeburt  seharf  von  der  Allgemeinen  und  Paraplegischen 
Starre  geschieden.  Unmoglich,  hier  cine  Auskunft  fur  Brissaud  zu  finden; 
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bemerkon  wir  noeh  znm  Ueberschuss,  wie  incorrect  es  ist,  die  spastischen 
Diplegieii  und  Athelosen  eiiizig  auf  die  Aetiologie  der  Schwergeburt  zu 
beziehen,  als  ob  es  unter  ihncn  nicht  uberwiegend  mehr  congenitale  und 
extrauterin  erworbene  Fiille  glibe! 

Snchen  wir  uns  nun  den  von  Brissaud  verwirrten  Saehverhalt  zii 
klaren.  Es  ist  zwar  nicht  durchgangig,  aber  doch  durehschnittlieh 
richtig,  dass  Allgemoine  Starre  von  Schwergeburt  und  Paraplegische 
Starre  von  Friihgeburt  herruhrt.  Der  feste  Punkt  des  Thomas  ist  offenbar 
der,  dass  diese  beiden  Formen  von  Starre  durch  eine  Reihe  geraeinsamer 
Ziige  und  durch  alle  nothigen  Zwisehenformen  mit  einander  verknupft 
sind,  wie  merkwiirdiger  Weise  Brissaud  selbst  anerkannt  hat.  Ist  dies  der 
Fall,  so  darf  man  sie  nicht  von  einander  trennen,  sondern  thut  gut,  sie 
als  Little'sche  Krankheit  zu  vereinigen.  Auch  hier  sind  wir  noch  in 
Uebereinstimmung  mit  Brissaud.  Haben  wir  die  Little'sche  Krankheit 
so  constituirt,  so  erraangelt  sie  bereits  der  von  Brissaud  gefordertei; 
Einheit  der  Aetiologie,  die  er  nur  durch  einen  Irrthum  in  Betreff  der 
Aetiologie  der  Allgemeinen  Starre  festhalten  konnte.  Man  muss  aber  auch 
die  Erklarung  der  Starre  aufgeben,  der  zu  Liebe  Brissaud '  seine  De- 
finition so  sehr  eingeengt  hat.  Bei  den  Fallen  von  AUgemeiner  Starre 
gibt  es  keine  Entwicklungshemmimg  der  Pyramidenbahnen,  hochstens 
eine  Degeneration  derselben;  man  wird  aber  nicht  gerne  das  Symptom 
der  Starre,  das  sich  bei  beiden  Typen  so  identisch  auspragt,  fiir  jeden 
Typus  anders  erklaren  wollen.  Wie  immer  dem  sei:  kommt  innerhalb  der 
Little'schen  Krankheit  Entwicklungshemmung  und  Degeneration  der 
Pyramidenbahnen  vor,  so  ist  abermals  ein  Argument  weggeraumt,  mit 
welchem  Brissaud  die  Typen  der  cerebralen  Diplegien  auseinanderzu- 
halten  gedachte. 

Die  anderen  Yersuche,  die  Sonderstellung  der  Little'schen  Krankheit 
zu  bewahren,  denen  man  in  der  neueren  Literatur  begegnet,  sind  weder 
lehrreicher  noch  iiberzeugender  als  der  hier  analysirte.  Wo  sie  sich  nicht 
auf  unrichtige  thatsachliche  Voraussetzungen  stiitzen,  scheitern  sie  daran, 
dass  eine  Scheidung  der  Allgemeinen  von  der  Paraplegischen  Starre  dem 
Kliniker  nicht  aufgedrangt  werden  kann. 

Wenn  nun  die  Zusammenfassung  der  Allgemeinen  mit  der  Para- 
plegischen Starre  als  Inhalt  der  Little'schen  Krankheit  unabweisbar 
erscheint,  trotz  der  atiologischen  Abweichungen,  welche  Stellung  nimmt 
die  so  gebildete  Krankheitseinheit  gegen  die  anderen  Typen  der  Infantilen 
Oerebrallahmung  ein? 

Der  Anspruch  der  Little'schen  Krankheit  auf  Sonderstellung  grundet 
sich:  1.  auf  ihre  klinischen  Charaktere,  2.  auf  die  Aetiologie  und  3.  auf 
die  Festigkeit  der  Beziehung  zwischen  diesen  beiden  Momenten.  Auf 
diese  Punkte  hat  die  Untersuchung  einzugehen. 
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Es  muss  nun  an  allererster  Stelle  betont  werclen,  dass  die  Be- 
zieliung  zwischen  den  klinischen  Typen  der  Starre  mid  der  Little'sehen 
Aetiolgie  keineswegs  so  innig  oder  so  bestiindig  ist,  wie  es  die  Autoren  zum 
Zwecke  des  Unterrieiites  oder  der  Scheraatisirung  annehraen.  Ich  brauche 
hier  nur  bereits  Bekanntes  nochmals  heranzuziehen.  Allgemeine  Starre 
ist  keineswegs  jedesraal  die  Folge  und  der  klinische  Ausdruck  einer  Geburts- 
lahmung,  wie  es  die  angenomraene  Einheit  der  Little'sehen  Krankheit  er- 
fordern  wiirde.  Es  gibt  Allgemeine  Starre  bei  congenitalen,  dureh  Ent- 
wicklungshemmung  bedingten Fallen  (Boss,  S.  186)  und  ebenso  alsErgebniss 
extrauteriner  Erkrankung  (Henoch,  vgl.  S.  188).  Paraplegische  Starre 
oder  ein  Bild,  das  klinisch  von  ihr  nicht  zu  unterscheiden  ist,  zeigt  sieh, 
wie  gehaufte  Beispiele  (vgl.  S.  189)  darthun,  mit  jeder  Aetiologie  und 
Herkunft  des  Falles  vertraglich.  Andererseits  haben  wir  Beispiele  au- 
fiihren  konnen,  dass  das  Geburtstrauma  nicht  nur  Formen  von  Starre, 
sondern  aueh  einfache  spastische  Hemiplegie  erzeugen  kann,  und  dass  ihm 
selbst  in  der  Aetiologie  der  choreatischen  Formen  ein  Platz  eingeriiurat 
werden  muss. 

Die  innige  Beziehung  zwischen  kliniseher  Form  und  Aetiologie 
bei  der  Little'sehen  Krankheit  wird  bereits  durch  den  einen  auf  Seite  117 
belegten  Umstand  geloekert,  dass  die  Allgemeine  Starre  als  Geburts- 
lahraung  nieht  ausschliesslich  von  Schwergeburt  herriihrt,  sondern  nur 
vorzugsweise,  und  dass  zwischen  paraplegischer  Starre  und  Frtihgeburt 
keine  strengere  Beziehung  obwaltet.  Die  Bedeutung  des  Zusammentreflfens 
der  beiden  Charaktere  —  klinische  Form  und  Aetiologie  —  wird  aber 
an  ihrer  Wurzel  erschiittert,  wenn  wir  die  pathologische  Physiologie  der 
Starre  mit  in  Betracht  ziehen.  So  lange  wir  uns  rait  Gowers  und  Anton 
die  Charaktere  der  beiden  Formen  von  Starre  aus  den  Eigenschaften  der 
Meningealblutung  bei  der  Geburt  ableiteten,  also  das  Zuriicktreten  der 
Lahmung  gegen  die  Contraetur  von  der  Oberflaehlichkeit  der  Lasion,  die 
vorwiegende  Affection  der  Beine  von  der  grosseren  Intensitat  der  Blutung 
nahe  dem  medialen  Hemispharenrand,  so  lange  erschien  uns  die  Form 
der  Starre  an  die  Aetiologie  des  Geburtstraumas  gebunden.  Wenn  wir 
aber,  von  Zweifeln  an  der  Triftigkeit  dieser  geistreichen  Erklarung  befallen, 
dem  Gedanken  Eaura  geben  miissen,  die  Starre  sei  eher  functionell  als 
localisatorisch  aufzuklaren,  sei  etwa  eine  der  Ausdrucksformen  des  ver- 
ringerten  Grosshirneinflusses,  dann  erscheint  auch  der  Zusammenhalt  der 
Einheit  „Little'sche  Krankheit"  unserem  Urtheil  nach  geloekert.  (Vgl. 
nachsten  Abschnitt.) 

Die  klinischen  Charaktere  der  Little'sehen  Krankheit  sind:  1.  Das 
Ueberwiegen  der  Starre  iiber  die  Aeusserungen  der  Lahmung;  2.  die 
stilrkere  Betheiligung  der  Beine  an  den  Krankheitssymptomen,  wiihreud 
bei  gemeiner  halbseitiger  Hirnaffection  fast  regelmilssig  die  Arme  starker 
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betroffeii  werden.  Diese  beiden  Charaktcre,  oline  soiistige  Symptom-Bei- 
raengung,  voll  aiisgobildet,  ergebcii  an  typischen  Fallen,  wie  sie  die  Autoren 
gerne  beschroiben,  allerdings  eine  grosse  Verlockung,  die  klinische  Selbst- 
stiindigkeit  imd  Einheitlichkeit  der  Little'schen  Krankheit  zuzugestehen. 
Allein  der  Beobachter,  dessen  Blick  iiber  eine  grossere  Anzahl  von  Fallen 
streift  und  der  sich  sagen  muss,  dass  die  Natur  keinen  Antheil  an  seinen 
Motiven  nehmen  dilrfte,  die  typischen  Falle  vor  den  irreguliiren  auszu- 
zeichnen,  bemerkt  allerlei,  was  jener  Verleitung  widerstrebt.  Er  sieht 
allerdings  in  seltenen  Fallen  das  Symptom  der  Liihmung  fehlen,  allein  in 
anderen,  sonst  ganz  ilhnlichen,  ist  eine  Andeutung  spastischer  Liihmung 
dabei.  Diese  wird  in  noch  anderen  Fallen  deutlicher,  ist  etwa  auf  einer 
Seite  allein  vorhanden  oder  auf  einer  Seite  besser  entwickelt,  steigert  sich 
in  anderen  Fallen  zura  unverkennbaren  Bilde  der  spastischen  Hemiplegie, 
nnd  wenn  derartige  Symptome  motorischer  Liihmung  beiderseitig  deutlich 
sind,  dann  ist  der  Unterschied  eines  solchen  Falles  von  Starre  gegen 
einen  Fall  von  bilateraler  Hemiplegie  bereits  recht  verwischt.  Solche 
Zwischenformen  sind  nun  sehr  hiiufig,  sie  bilden  eine  liickenlose  Eeihe 
von  Uebergangen  zwischen  den  Typen  der  Starre  und  denen  der  spastischen 
Diplegien.  Wie  soli  man  sich  gegen  diese  Formen  verhalten?  Etwa  sie 
als  Oombinationen  von  Little'seher  Krankheit  mit  Infantiler  Cerebral- 
lahmung  beschreiben?  Dann  ist  es  doch  hochst  auffallig,  dass  sich  diese 
beiden  Affectionen  so  hiiufig,  man  mochte  sagen :  regelmassig,  combiniren. 
Eine  Combination,  die  nicht  eine  zufiillige  ist,  verlangt  aber  nach  noso- 
graphischer  Wurdigung. 

Aehnlich  steht  es  um  das  Verhaltniss  der  beiden  Formen  von 
Starre  zu  den  choreatischen  Typen.  Unmoglich,  eine  scharfe  Scheidimg 
aufrecht  zu  halten,  wenn  der  sonst  typische  Fall  von  allgemeiner  Starre 
nebstbei  Athetose  einer  Extremitiit  zeigt  oder  athetotische  Unruhe  beider 
Fiisse  und  Zehen.  Es  gibt  eine  hiiufige,  wiederholt  hier  beschriebene 
Form  (S.  115,  197),  welche,  soweit  der  Oberkorper  in  Betracht  kommt,  mit 
Eecht  als  bilaterale  Athetose  classificirt  wird,  am  Unterkorper  aber  zweifel- 
lose  paraplegische  Starre  bietet.  Filr  diese  miisste  man  also  eine  neue 
Krankheitseinheit  aufstellen.  Und  wohin  gelangt  man  dann  mit  den  so 
haufigen  Oombinationen  von  Starre,  Hemiplegie  und  Athetose? 

Es  ist  offenbar,  dass  die  Little'sche  Krankheit  uns  an  klinischen 
Formen  nichts  bietet,  was  nicht  durch  Einreihung  in  das  reiche  Formen- 
raaterial  der  Infantilen  Cerebrallahmung  zu  erledigen  ware,  und  dass  es  an- 
gesichts  der  haufigen  und  zahlreichen  Uebergangsformen  unmoglich  ware, 
irgend  eine  klinische  Gestaltung  herauszugreifen,  welche  die  Grenze  zwischen 
Little'seher  Krankheit  und  Infantiler  Cerebralliihmung  bestimmen  kami. 

Die  letzte  Sttitze  einer  einheitlichen  Little'schen  Ki-ankheit  ware 
die  Aetiologie.  Man  konnte  etwa  ihre  Definition  hierauf  allein  begrunden 


Die  Einheit  cler  sogenannten  Little'sc-hen  Kranklieit. 


225 


Little'sehe  Krankheit  hiesse  dann,  was  seine  Entstehung  der  Einwirkmig 
der  Little'scben  Moraente  bei  der  Geburt  verdankt,  es  babe  welcbos 
klinisebe  Ansehen  immer.  Es  fragt  sicb  also,  ist  der  Einfluss  der  Little- 
scben  Momente  wirkUeb  allemal  so  uDzweifelbaft  und  so  tiefgreifeiid,  dass 
man  ibn  auf  eine  Krankbeitseinbeit  griinden  kann? 

Es  sebeint  niebt  immer  so  zu  sein.  Vor  allem  ist  es  klar,  dass 
man  die  Little'scbe  Aetiologie  —  Scbwergeburt  und  Friihgeburt  —  nicbt 
uberall,  wo  sie  sicb  vorfindet,  obne  weitere  Erwagung  fiir  die  Aetiologie 
des  Krankbeitsfalles  erklaren  darf.  Es  kann  zuniicbst  eine  bloss  zufallige 
Combination  von  iitiologiscben  Momenten  vorkommen;  ein  durcb  intra- 
uterine Sebicksale  zur  Cerebrallabmung  bestimmtes  Kind  kann  zu  friib 
Oder  unter  erscbwerenden  Umstanden  geboren  worden  sein,  und  man 
wird  dann  sebr  unrecbt  daran  tbun,  den  Fall  der  Little'scben  Krankbeit  bei- 
zuzablen.  Tbatsachlieb  findet  sicb  abuorme  Geburt  in  vielen  Krankeu- 
gesebicbten  erwahnt,  wo  Symptome  und  Autopsie  die  congenitale  Natur 
der  Affection  klar  beweisen.  In  anderen  Fallen  solcber  Ait  kann  man  im 
Zweifel  bleiben,  ob  nicbt  Little'scbe  und  intrauterine  Momente  zusammen- 
gewirkt  baben,  und  welcber  Antbeil  an  der  Verursacbung  auf  die  eine  und 
andere  Eecbnung  kommt.  Es  ist  aber  nocb  ein  anderes  Missverstandniss 
der  Little'scben  Aetiologie  moglicb.  Scbwergeburt  und  Friibgeburt  siud 
nicbt  immer  zufaUige  Ereignisse,  sondern  mogen  baufig  Folgen  einer 
tiefer  liegenden  Ursacbe  oder  selbst  Aeusserungen  derselben  obne  eigene 
atiologiscbe  Wirkung  sein.  Es  ist  z.  B.  gut  denkbar,  dass  dieselben  patbo- 
genen  Momente,  welcbe  die  intrauterine  Entwicklung  vom  Normalen 
abgelenkt  baben,  ibre  Wirkung  aucb  auf  den  Geburtsvorgang  erstrecken, 
dass  die  abnorme  Geburt  sicb  als  die  Kronung  einer  abnormen  Scbwanger- 
scbaft  berausstellt.  Es  ware  dann  unrecbt,  den  Einfluss  der  letzteren  gegen 
den  des  Little'scben  Momentes  zu  unterscbatzen.  Die  scbwere  Geburt  mit 
Aspbyxie  ist  wabrscbeinlicb  nicbt  allemal  rein  mecbaniscb  durcb  riium- 
licbes  Missverbaltniss  zu  erklaren,  ebensowenig  wie  die  abnorme  Prasen- 
tation.  Es  mag  vielmebr  allgemeine  Scbwacbe  der  Mutter,  Kacbexie  derselben, 
zufallige  Abnormitat  der  ganzen  Scbwangerscbaft  in  einzelnen  Fallen  in 
Betracbt  kommen;  man  weiss  allerdings  niebt  anzugeben,  in  wie  vielen. 

Es  feblt  niebt  an  Beobacbtungen,  welcbe  die  Zuriickfiibrung  der 
abnormen  erscbwerten  Geburt  auf  miitterlicbe  Bedingungen,  die  dann 
aucb  in  utero  eingewirkt  baben  konnen,  zu  unterstutzen  scbeinen.  Aber 
Bedenken  solcber  Art  verdienen  sicberlicb  nocb  mebr  Eaum  bei  der  Be- 
urtbeilung  der  Friibgeburt.  Man  stelle  die  beiden  Tbatsacben  gegeniiber, 
mit  welcber  Hartnackigkeit  oft  der  Uterus  einer  gesunden  Frau  den 
Fotus  festbalt,  trotz  Traumen,  Infectionskrankbeiten,  medicamentoser  und 
instrumenteller  Anreizungen,  und  wie  baufig  die  constitutiouelle  Sypbilis 
die  Frubgeburt  verursacbt. 

Freud,  Cerebrale  KinderliihmuDj;.  if, 
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Noch  weiter  fUhrt  eine  andere  Erwiigung.  Die  raeisten  der  Kinder, 
sagte  Little,  welche  der  EinwirkuDg  der  von  ihm  aufgezahlten  Momente 
bei  der  Geburt  unterlegen  sind,  „recover  unharmed  from  that  condition". 
Little  ist  mit  dicser  Bemerkung  (Iber  das  positive  Ergebniss  seiner 
Arbeiten  hinausgegangen,  indem  er  die  Anknupfung  fiir  tiefer  reichende 
Forschung  aufzeigt.  Wenn  ein  gewisser  Factor  einen  bestimmten  Effect 
nicht  regelmassig  erzielt,  sondern  nur  in  einem  gewissen  Percentsatze  der 
Fillle,  so  sind  zwei  Erkliirungen  moglich:  entweder  bedarf  es  zur  Wirkung 
der  Uebersehreitung  eines  Schv^ellenv^erthes  in  der  Intensitat  oder  Quan- 
titat  des  wirkenden  Momentes,  oder  die  Aetiologie  des  Eflfectes  ist  keine 
einfache.  Es  kommen  noch  andere  Factoren  in  Betracht,  welche  gegen 
den  in  Eede  stehenden  die  EoUe  einer  Disposition  iibernehmen.  Es  ist 
nun  sehr  fragiich,  ob  man  fur  die  Little'sche  Aetiologie  rait  der  ersten 
Erkliirung  das  Ausreichen  findet,  so  dass  man  einen  schweren  Fall  auf 
eine  ausgedehnte  und  schv^^ere  Meningealblutung  beziehen  und  im  Falle 
der  Uebervfindung  des  Geburtstraumas  eine  unerhebliehe  Blutung  annehmen 
darf.  Die  Vergleichung  der  Anamnesen  mit  den  Symptombildern  bei 
Little'scher  Krankheit  spricht  nicht  dafiir.  Zwiscben  dem  Grad  der 
Geburtserschwerung,  so  weit  man  ihn  beurtheilen  kann,  und  der  Schwere 
des  Falles  findet  sich  keine  einfache  Eelation.  Die  einzelnen  klinischen 
Symptome  sind  in  ihrer  Intensitat  unabhangig  von  einander;  es  gibt 
Idiotie  in  Folge  von  schwerer  Geburt  ohne  Lahmung,  und  hochgradige 
motorische  Storung  ohne  Intelligenzstorung,  sowie  alle  Uebergange  zwischen 
diesen  Extremen.  Diese  Unabhangigkeit  der  motorischen  und  psychischen 
Storung  von  einander  brauchte  uns  bei  Fallen  von  Infantiler  Cerebral- 
lahmung  mit  anderer  Aetiologie  nicht  zu  bekiimmern,  da  wir  wissen,  dass 
fiir  die  Ausbildung  der  motorischen  Symptome  in  erster  Linie  das  topische 
Moment  der  Lasion  in  Betracht  kommt.  Bei  der  Little'schen  Krankheit 
aber  erschwert  jener  Mangel  an  Parallelismus  der  Symptome  unser  Ver- 
standniss,  denn  hier  stellen  v^ir  uns  eine  Lasion  von  gleiehformiger 
Localisation  vor. 

So  neigt  sich  die  Wage  zu  Gunsten  der  anderen  Annahme.  dass 
bei  der  Verursachung  der  Little'schen  Krankheit  andere  cougenitale 
Bedingungen  in  Betracht  kommen,  deren  Mitwirkung  erst  ermoghcht, 
dass  die  Einfliisse  der  abnormen  Geburt  pathogene  Kraft  aussern.  Welches 
diese  Bedingungen  sind,  ob  sie  im  Entwicklungszustand  des  Gehirnes, 
in  der  Eesistenzfahigkeit  der  Blutgefasswandungen  oder  des  Nerven- 
gewebes  zu  suchen  sind,  das  wissen  wir  nicht. 

Wenn  wir  uns  aber  entschliessen,  solche  congenitale  Momente  gelten 
zu  lassen,  dann  ist  auch  die  Entscheidung  tiber  die  Wichtigkeit  gefallen, 
die  ihnen  zuerkannt  werden  soli.  Dieselbe  kann  keine  geringe  sein;  es 
geniigt  nicht,  eine  blosse  Unterstutzung  der  Little'schen  Momente  durch 


Die  Einheit  dev  sogenannton  Little'schen  Krankheit. 


227 


solche  coiigenitale  Aetiologie  zuzugeben.  Die  letztere  riickt  vielmehr  an 
dea  ersten  Platz,  wenn  wir  bedenken,  wie  haufig  nach  Little's  eigener 
Erkenntniss  Friihgeburt  und  alle  Arten  der  Sehwergeburt  von  den  Kindern 
schadlos  ertragen  werden.  Die  Erkrankung  am  Little'schen  S3'ndrom 
gelajigt  so  zur  Bedeutimg  eines  Beweises  fiir  eine  congenitale  Beschaffen- 
heit,  welehe  dem  Geburtstrauma  nicht  gewachsen  ist,  und  nun  reihen 
sich  den  Little'schen  Fallen  der  Infantilen  Oerebrallabmung  nach  einer 
Richtung  hin  jene  anderen  an,  in  denen  dasselbe  klinische  Bild  dui'ch 
congenitale  Bedingungen  allein,  selbst  nach  normaler  Geburt,  zu  Stande 
kommt,  etwa  noch,  weil  auch  der  normale  Geburtsvorgang  unvermeidlich 
gewisse  Anforderungen  an  das  fotale  Hirn  stellt. 

Wie  die  Falle  von  Little'scher  Krankheit  klinisch  nach  alien  Seiten 
hin  von  einem  vermeintlichen  Typus  nach  dem  Formenreichthum  der 
Infantilen  Cerebrallahmung  hin  auseinanderstreben,  so  ersetzt  sich  jetzt 
auch  die  angeblich  einheitliche  Aetiologie  dieser  Affection  durch  eine 
Eeihe  atiologischer  Bedingtheit,  deren  Extrem  die  rein  congenitalen  Falle 
einnehmen,  wahrend  in  deren  vreiteren  Gliedern  eines  der  Little'schen 
Momente  zu  stetig  wachsender  Bedeutung  gelangt.  Ob  diese  Eeihe  am 
anderen  Ende  auch  in  Falle  ausgeht,  bei  denen  die  ungewohnliche  Li- 
tensitat  eines  der  Little'schen  Momente  die  Mitwirkung  einer  congenitalen 
Bedingung  iiberfliissig  gemacht  hat?  Man  fuhlt  sich  versucht  auch  dies 
anzunehmen,  und  die  Falle  von  bloss  motorischer  Storung  ohne  jede 
Tutelligenzstorung  und  ohne  wiederkehrende  Convulsionen  so  zu  erklaren. 

Diese  Falle  verdienten  dann,  streng  genommen,  allein  die  Bezeichung 
,,Little'sche  Krankheit"  in  Uebereinstimmung  mit  der  oben  citirten 
Definition  von  Brissaud.  Aber  die  Selbststandigkeit  der  Little'schen 
Krankheit  ist  hiedurch  nicht  gerettet.  Es  ist  vorerst  nur  eine  Vermuthung, 
noch  lange  nicht  erwiesen,  dass  vom  klinischen  Bilde  nichts  mehr  als 
die  motorischeu  Symptome  der  Little'schen  Aetiologie  direct  zur  Last 
gelegt  werden  diirfen;  die  praktische  Brauchbarkeit  dieser  Trennung  leidet 
darunter,  dass  im  einzelnen  Falle  die  Eichtung  der  intellectuellen  Ent- 
wicklung  und  das  Ausbleiben  von  Epilepsie  abgewartet  werden  miisste ; 
vor  Allem  aber  werden  wir  Anstoss  daran  nehmen  raiissen,  dass  durch 
die  Absonderung  und  Ausscheidung  der  Little'schen  Krankheit  aus  den 
cerebralen  Diplegien  gut  kenntliche  klinische  und  atiologische  Reihen- 
bildungen  zerrissen  werden.  Es  bleibt  uns  also  gar  nichts  Anderes  iibrig 
als  der  Schluss,  die  sogenannte  Little'sche  Krankheit  sei  als  Krankheits- 
entitat  zu  verwerfen  und  die  ihr  zugetheilten  Formen  unter  die  diplegi- 
schen  Formen  der  Lifantilen  Cerebrallahmung  aufzunehmen.  Man  begreift 
und  billigt  gerne  das  Bestreben,  das  allzu  mannigfaltige  Material  der  Be- 
obachtung  zu  klinisch,  anatomiseh  und  iitiologisch  fundirten  Einheitcn 
zusammenzufassen,  anstatt  eine  einzige  Sammelkategorie  von  vagem  Inhalt 
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daraus  zu  bildeii;  alleia  wir  gewinnen  nichts  daljei,  wenn  die  ersehnten 
Einheiten  nur  kiinstliche  sein  kiinnen  und  zur  Voraussetzung  liaben,  dass 
wir  ihretwegen  auf  einen  Tlieil  iinserer  thatsiichlichen  KeDntnisse  und 
imserer  weiter  reiehenden  Gesichtspunkte  verzichten. 

Sollen  wir  daruni  den  Namen  Little'sche  Krankheit  aus  unserem 
Gebraucli  verbannen?  Icli  glaube  niclit;  es  ist  einwandfrei  und  entspriclit 
der  historisehen  Entwicklung,  dass  wir  ihn  weitorbin  fiir  solche  Fiille 
verwenden,  bei  denen  die  Little'sche  Aetiologie  nach  unserer  Schiitzung 
im  Vordergrund  steht  und  die  klinische  Form  der  Little'schen  Be- 
schreibung  nicht  widerspricht.  Damit  ist  aber  —  wie  selbstverstandlich  — 
die  Aufgabe  einer  Differentialdiagnose  zwisehen  Little'scher  Krankheit 
und  Infantiler  Cerebrallahmung  fiir  uns  als  widersinnig  erledigt.  Es  wiire 
noch  eine  andere  Verwendung  dieses  Krankheitsnamens  diseutirbar;  man 
konnte  ihn  auf  alle  diplegischen  Formen  der  Infantilen  Cerebrallahmung 
ausdehnen.  Ich  wiisste  aber  nicht,  wozu.  Es  widersprache  der  Geschichte, 
dem  bisherigen  Gebrauch,  triige  dazu  bei,  die  Erinnerung  an  die  Ver- 
dienste  Little's  um  die  Aetiologie  der  Geburtslahmung  zu  verwischen, 
und  storte  den  Zusammenhang  zwisehen  den  hemiplegischen  und  den 
diplegischen  Formen  der  Infantilen  Cerebrallahmung. 

Wir  miissen  uns  dabei  bescheiden,  dass  die  Infantile  Cerebrallahmung 
derzeit  eine  Auflosung  in  hoher  stehende,  scharfer  und  vielseitiger  be- 
stimmte  Einheiten  nicht  zulasst;  erst  neue  Erwerbungen  an  positiver 
Kenntniss  werden  daran  etwas  andern. 


VL  Patliologisclie  Pliysiologie. 

Die  pathologische  PJiysiologie  cler  Infantilen  Cerebrallahmung  hat 
die  Aiifgabe,  die  Symptomatologie  der  Erkrankung  in  die  riehtige  Be- 
ziehung  zu  deren  pathologischer  Anatomie  zu  bringen,  indem  sie  klinisch 
beobaehtete  Stonmgen  der  Function  aus  der  Funetionslehre  der  als  ge- 
schadigt  erkannten  Theile  erkliirt.  Die  nachstehende  Untersuchung  wird 
zeigen,  inwieweit  diese  Aufgabe  mit  unseren  gegenwartigen  Kenntnissen 
losbar  erscheint. 

Die  physiologische  Erklarung  des  Bildes  der  spastischen  Herai- 
plegie  des  Kindesalters  liegt  uns  an  dieser  Stelle  nicht  ob,  da  diese 
balbseitige  Kinderlahmung  in  ihren  wesentlichen  Charakteren  mit  jener 
der  Erwachsenen  ubereinstimmt.  Wir  brauchen  nur  bei  jenen  Ziigen  zu  ver- 
weilen,  die  der  kindlichen  Affection  allein  oder  vorzugsweise  zukommen. 
Als  solclie  sind  namhaft  zu  machen:  der  vorwiegend  ataktisch-choreati- 
sche  Oharakter  der  Bewegungsstorung  an  den  oberen  Estremitaten,  die 
grossere  Hautigkeit  postbemiplegischer  Chorea  uud  Athetose  iiberhaupt, 
die  relative  Unabhangigkeit  der  Sprachstorung  von  der  Linksseitigkeit  der 
Hirnliision,  das  Auftreten  von  Atrophie  und  Wachsthumshemmung,  das 
Hinzutreten  von  Epilepsie  und  geistiger  Schwache. 

Ein  Theil  dieser  Symptome  erklart  sich  ohne  Weiteres  daraus,  dass 
das  von  dem  Krankheitsprocess  ergriffene  Gehirn  in  seiner  organischen  und 
Eunetionsentwicklung  unfertig  ist,  so  dass  nicht  nur  Ausfallserscheinungen 
fiir  den  Zeitpunkt  der  Erkrankung  gesetzt,  sondern  auch  weitere  solche 
Storungen  gleichsam  vorbereitet  werden.  Es  ist  kaum  nothig,  fiir  die  Be- 
rechtigung  dieser  Erklarung  einen  Erweis  zu  bringen,  seitdem  uns  die 
Experimente  der  Teratologen  gelehrt  haben,  wie  folgenschwer  eine  Ver- 
letzung  des  Eies  in  der  Purchung  werden  kanu,  wahrend  das  erwachsene 
Thier  denselben  Eingriff  kaum  als  Schadigung  empfindet.  So  ist  es  auch 
unfraglich,  dass  eine  Erkrankung  von  Hirntheilen  in  friiher  Fotalperiode 
durch  Storung  der  Entwickelungsrichtung  des  betroffenen  Theiles,  durch 
Beeinflussung  entfernter  Hirnpartien  zu  einem  Schwergewicht  gelangt, 
das  nie  zu  Stande  kame,  wenn  man  sich  dieselbe  Liision  auf  das  ent- 
wicklungsfertige  Nervensystem  wirkend  denkt.  Es  scheint  aber,  dass 
man  von  einem  gevpissen  Zeitpunkt  an  auch  der  Wirksamkeit  eines 
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anderen,  und  zwar  gegerisiitzliclien  Momentes  Eaum  lassen  muss.  Bei 
einer  gewisseii  Reife  der  Entwicklung  angelangt,  wird  das  infantile  Ge- 
hirn  Storungen  von  gewisser  Art  sogar  besser  vertrageii  und  leichter  aus- 
gleichen  konuen  als  das  in  seiner  Entwicklung  abgesehlossene  des  Er- 
wachsenen.  In  der  Wirklichkeit  werdeu  diese  beiden  Momenta  irgendwie 
neben  einander  zur  Geltung  kommen;  es  ist  beinahe  so,  als  ob  das 
infantile  Gehirn  gegen  die  Wirkung  einer  scliarf  localisirten  Erkrankung 
besser,  gegen  die  einer  diffusen  schlechter  gesehiitzt  ware  als  das  Gehirn 
des  Erwachsenen. 

Die  Seltenheit  oder  besser  Verganglichkeit  der  Aphasie  bei  der 
Kinderhemiplegie  beruht  darauf,  dass  die  Sprache  eine  Associationsleistung 
ist,  welche  bei  Erhaltung  der  anatomischen  Eudstatten  sich  auf  den  Ver- 
bindungswegen  zwischen  diesen  herstellt  und  somit  Umwege  benutzen 
kann,  wenn  die  nachsten  Wege  ungangbar  sind.  Das  Spraehvermogen  der 
Kinder  wird  demnaeh  unabhangig-  von  dem  Ort  der  Hirnlasion,  bezeugt 
aber  deren  Einfluss  in  seiner  allgemeinen  Verschleehterung. 

Von  der  Atrophic  und  Wachsthumshemmung  wmrde  S.  95  ge- 
handelt  und  dort  festgestellt,  dass  dieses  Sj^mptom  einerseits  direct  von 
der  Hirnlasion  (anstatt  von  den  motorischen  Folgen  derselben)  abhiingt, 
andererseits  nicht  durch  den  unmittelbaren  trophischen  Einfluss  des  Ge- 
hirns  auf  die  Extremitiiten  erklart  werden  kann.  Zur  Vermittlung  dieses 
Widerspruches  bietet  sich  die  Annahme,  dass  das  Gehirn  seinen  trophi- 
schen Einfluss  erst  auf  dem  Umwege  iiber  gewisse  innere  Organe  er- 
wirbt,  die  ihrerseits  dem  Hirneinfluss  direct  unterstehen.  Seit  unseren 
neueren  Erfahrungen  iiber  die  Krankheitszustande  der  Akromegalie  und  des 
Myxodems  erscheint  eine  solche  Annahme  nicht  mehr  ganz  phantastisch. 

Das  Vorwiegen  von  Bewegungsstorungen  vom  Charakter  der  Chorea 
ist  ein  allgemeiner  Zug  der  infantilen  Hirnsymptomatologie,  dessen  Be- 
deutung  an  anderer  Stelle  im  Zusammenhange  mit  der  Erklarung  der 
choreatischen  Parese  und  der  bilateralen  Athetose  erortert  werden  soli. 
Die  Convulsionen  und  Epilepsie  diirfen  offenbar  nicht  mit  der  klinischen 
Form  der  Hemiplegie,  sondern  mit  der  Natur  der  Krankheitsprocesse  im 
Kindesalter  oder  mit  der  Eeaction  der  infantilen  Gewebe  gegen  diese  in 
Beziehung  gebracht  werden. 

Die  bilaterale  Hemiplegie  entspricht  in  ihrem  klinischen  Aus- 
druck  nicht  einfach  der  Zusammensetzung  von  zwei  Hemiplegien,  sondern 
bietet  ein  Mehr  an  Allgemeinerscheinungen  und  an  Beeintrachtigung  der 
Muskeln  des  Eumpfes  und  der  Kopfeingeweide.  Wie  Anton  und  Andere 
hervorgehoben  haben,  lasst  sich  dieser  Ueberschuss  durch  die  Berufung 
auf  die  gangbaren  Theorien  der  Korpervertretung  im  Grosshirn  leieht 
verstehen.  Wenn  selbst  nach  dem  ganzlichen  Untergaug  einer  Hemisphiire 
die  gegenseitige  Korpermuskulalur  zum  Theil  der  Liihmung  entgeht, 
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zura  andereu  Theil  nur  unvollstilnclige  Lahmung  davontriigt,  so  ziehen 
wir  hieraus  den  Schluss,  dass  die  Muskeln  jeder  Korperhiilfte  durch  un- 
g-ekreuzte  Bahnen  von  grosserer  oder  geringerer  Machtigkeit  mit  der 
gleichseitigeu  Hemisphare  verbunden  sind,  so  dass  jede  Hemisphare  den 
Ausfall  der  anderen  theilweise  zu  verdecken  vermag.  Sind  nun  beide 
Hemispharen  erkrankt,  so  entspricht  eben  der  Ausfall  dieser  Ersatz- 
leistungen  dem  Ueberschusse  im  Bilde  einer  Diplegie  gegen  die  Einzel- 
bilder  zweier  Heraiplegien. 

,  Ein  interessantes  Problem  fiir  die  physiologische  Aufklarung  wird 
durch  die  symptomatischen  Eigenthumlichkeiten  der  Allgemeinen  Starre 
gegeben.  Dieselben  bestehen,  wie  oftmals  erwahnt,  darin,  dass  bier  die 
Lahmung  weit  weniger  ausgesprochen  ist  als  die  Hypertonie  und  Schwer- 
beweglichkeit  der  Muskulatur,  und  dass  dieser  Charakter  wiederum  an 
den  unteren  Extremitiiten  regelmassig  starker  ausgebildet  ist  als  an  den 
oberen.  Um  die  hier  zu  losende  Erklarungsaufgabe  zu  wiirdigen,  muss 
man  sich  vorhalten,  dass  bei  den  gemeinhin  zu  beobachtenden  Fallen  von 
Grosshirnerkrankung  die  geradezu  entgegengesetzten  Verhilltnisse  zum 
Ausdruck  kommen:  die  Arme  zeigen  sich  immer  starker  geschadigt  als 
die  Beine,  wenn  nicht  ganz  besondere,  selten  realisirte  Bedingungen  der 
LocaHsation  zu  Stande  kommen,  und  die  Schiidigung  zeigt  sich  als  Auf- 
hebung  der  willkiirlichen  Beweglichkeit,  der  sich  die  Contractur  etwa 
anschliesst,  ohne  sich  klinisch  vorzudrangen.  Muskelcontractur  ohue 
Liihmung  kennen  wir  eigentlich  bei  Oerebralerkrankungen  nur  als  voriiber- 
gehendes  Eeizsymptom. 

Der  wiinschenswerthe  Erklarungsversuch  der  Allgemeinen  Starre 
soli  tiberdies  noch  Anderes  leisten;  ausser  den  beiden  Hauptsymptomen 
der  Allgemeinen  Starre  soil  die  constante  Verkniipfung  derselben  ein- 
sichtlich  werden;  endlich  muss  der  klinischen  Thatsache  Eechnung  ge- 
tragen  werden,  dass  sich  die  Starre  mit  jedem  beliebigen  Grad  von 
hemiplegischer  Lahmung  compliciren  kann,  so  dass  Allgeraeine  Starre 
und  bilaterale  Hemiplegie  keinesfalls  auf  gegensiitzliehe  und  einander 
ausschliessende  Bedingungen  zuriickgefuhrt  werden  diirfen. 

Von  Gowers,  Anton  und  Freud  ist  nun  eine  physiologische  Er- 
kliirung  der  Allgemeinen  Starre  ausgearbeitet  worden,  die  man  bei  erster 
Priifimg  als  bestechend  anerkennen  muss.  Die  bestgekannte  Aetiologie 
der  Allgemeinen  Starre  ist  die  erschwerte  Geburt  (Little),  und  die  Lasion, 
die  bei  erschwerter  Geburt  regelmassig  gefunden  wird,  hat  Mac  Nutt 
als  Meningealhamorrhagie  erwiesen.  Diese  erfullt  aber  gerade  jene  Be- 
dinguDgen,  welcher  wir  zur  Zuruckfiihrung  der  Allgemeinen  Starre  auf 
die  bilaterale  Hemiplegie  bediirfen. 

Sterben  die  Kinder  an  den  wiihrend  des  Geburtsaetes  erlittenen 
Verletzungen,  so  findet  man  —  hior  folge  ich  Gowers  fiist  wortlich  — 
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(leii  tlio  Riudc  urahiillenden  Bliitklurapen  am  dichtesten  in  der  centraleri 
Region,  weielie  die  motorische  Zone  einschliesst,  und  zwar  besonders 
innerhalb  der  Longitudinaifurche  (Medianspalte)  und  in  der  Nahe  der- 
selben;  gegen  die  mitlleren  Theile  der  Convexitiit  hin  wird  die  Blut- 
sehichte  diinuer,  das  Gewebe  hat  hier  weniger  gelitten  und  kann  sicli, 
wenn  das  Kind  am  Leben  [bleibt  und  das  Extravasat  aufgesaugt  wird, 
etier  erholen.  Man  muss  dann  als  Endergebniss  dieser  Meningealhamor- 
riiagie  eine  Atrophie  des  Gewebes  und  Depression  desselben  erwarten, 
welche  beiderseits  in  der  Niihe  des  medialen  Eandes  der  Convexitat  am 
stiirksten  ausgesproehen  ist  und  gegen  die  Sylvi'sche  Grube  hin  ab- 
jiimmt.  Dies  ist  auch  in  der  That  der  Befund  in  den  Fallen  von  Mac 
Nutt  und  Eailton. 

Die  AUgemeine  Starre  verdankt  somit  den  einen  ihrer  beiden 
Charaktere,  die  starkere  Betheiligung  der  Beine,  dem  Umstande,  dass  die 
ihr  zu  Grande  liegende  Lasion  (Meningealhamorrhagie)  sich  in  der  Nahe 
der  Medianspalte  localisirt;  diese  Localisation  ist  hier  eine  nothwendige, 
ergibt  sich  aus  den  Bedingungen,  unter  denen  diese  Hamorrhagie  zu 
Stande  kommt.  Jede  andere  Lasion,  die  aus  anderen  Griinden,  etwa  zu- 
lalligerweise,  dieselbe  Localisation  einhiilt,  wird  deswegen  wiederum  eine 
starkere  Betheiligung  der  Beine  ergeben,  und  somit  konnten  wir  uns 
auch  die  selteneren  Falle  von  AUgemeiner  Starre  erklaren,  die  nicht  von 
asphyktischer  Geburt  herrlihren,  und  die  keine  Meningealhamorrhagie  zur 
Ursache  haben  diirften. 

Die  Meningealblutungeu  bei  erschwerter  Geburt  erfolgen  nach 
Virchow  aus  den  Venen,  die  von  der  Pia  aus  in  die  grossen  Hirnsinus 
eintreten  und  also  ein  Stiick  frei  zwischen  Pia  und  Dura  im  arach- 
noidealen  Gewebe  verlaufen.  Die  Ursache  ihrer  Abreissung  ist  naeh  Virchow 
und  Weber  die  beim  Geburtsact  eintretende  Uebereinanderschiebung  der 
Schiidelknochen,  zu  der  dann  als  Forderung  die  Stauung  bei  Unter- 
brechung  der  Circulation  hinzutritt.  Solche  Blutungen  finden  sich  daher 
auch  bei  normalen  Geburten;  sie  sind  gewiss  unschadlich,  so  lange  sie 
nicht  ein  gewisses  Mass  ilberschreiten.  Bei  priicipitirten  Geburten  ist  es 
nach  Tyler-Smith  (bei  Virchow)  der  Mangel  an  geniigend  langen 
Pausen  zwischen  den  einzelnen  Wehen,  der  die  Venenstauungen  und  damit 
die  Blutungen  hervorruft. 

Aehnlich  wie  Virchow  und  Weber  erklilrt  auch  Kundrat  die 
Meningealblutungen  wahrend  der  Geburt,  die  er  fiir  sehr  haufig  erklart, 
durch  die  Uebereinanderschiebung  der  Seheitelbeine,  Compression  des 
Sinus  falciformis  major  und  Zerreissung  der  gezerrten  Venen.  Er  macht 
aber  (wie  Tyler-Smith)  die  wichtige  Angabe,  dass  solche  Blutungen 
gerade  bei  schnellen  Geburten  am  haufigsten  erfolgen,  wo  das  Gehirn 
nicht  Zeit  hat,  sich  einer  langsam  anwachsenden  Compression  zu  adap- 
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tiren.  Da  diese  Bedingung  bei  Fruhgeburten  haufig  erfullt  sein  dtirfte, 
wiire  diese  Angabe  ziir  Erkliiruog  der  paraplegischen  Starre  durch 
]MeningealhamoiThagie  zu  verwerthen. 

Ueber  die  Haufigkeit  dieser  Hamorrhagie  bringt  eine  Arbeit  von 
Weyhe  aus  der  Hell er'schen  Klinik  iu  Kiel  einigen  Aufschluss.  Weyhe 
fand  solche  Blutungen  (nebst  intracerebralen  u.  s.  w.)  in  122  Fallen 
iinter  959  Sauglingsseetionen,  also  in  12  Procent.  Die  Kinder  batten  sie 
mehrere  Tage  bis  einige  Monate  uberlebt  und  waren  in  einer  Anzahl 
von  JFallen  schliesslich  den  Folgen  dieser  Lasionen  erlegen.  23  unter 
den  122  Fallen  betrafen  congenital-luetische  Kinder.  Die  Haufigkeit  der 
Blutungen  bei  solcben  Kindern  hat  vor  mehreren  Jahren  Mracek  dazu 
veranlasst,  von  einer  Syphilis  liaemorrhagica  neonatorum  zu  spreehen, 
die  er  durch  Gefasserkrankung  erkliirt.  Fischl  konnte  diese  Gefass- 
erkrankungen  in  Folge  von  Lues  nicht  finden;  auch  er  gesteht  aber  zu, 
dass  man  bei  hereditar-luetischen  Kindern  von  einer  klinisch  festgestellten 
hamorrhagischen  Diathese  reden  diirfe. 

Die  allgemein  erfolgte  Anerkennung  der  Meningealhamorrhagie  bei 
erschwerter  Geburt  als  Ursache  vieler  Formen  von  Infantiler  Cerebral- 
lithmung  hat  Fr.  Schultze  1895  dazu  veranlasst,  neuerdings  nach  der 
Existenz  dieser  Blutungen  bei  Neugeborenen  zu  suchen,  welche  an  dem 
Geburtsacte  selbst  oder  kurz  nachher  gestorben  waren.  Es  bleibt  immer- 
hin  auffallig,  dass  er  bei  diesen  (allerdings  wenig  zahlreiehen)  Unter- 
suchungen  die  erwarteten  Veriinderungen  iiber  und  in  der  Hirnrinde 
nicht  vorfand.  Dagegen  tiberzeugte  er  sich  von  der  Haufigkeit  der 
Blutungen  in  das  Etickenmark  und  die  Oblongata  bei  schwer  geborenen 
Kindern  und  konnte  die  Frage  aufwerfen,  ob  nicht  vielmehr  gewisse 
spat  auftretende  Spinalaflfectionen  (Syringomyelie  u.  A.)  von  diesen  Ein- 
wirkungen  des  Geburtstraumas  ausgehen. 

Wir  werden  somit  auf  ein  zweites  iltiologisches  Moment  aufmerksam, 
welches  neben  der  erschwerten  Geburt  an  der  Production  der  Meningeal- 
hiimorrhagie  mitwirkt  und  welches  selbst,  da  eine  gewisse  traumatische 
Einwirkung  auch  der  normalen  Gebm-t  zukomrat,  die  alleinige  Ursache 
derselben  sein  kann:  die  Leichtigkeit,  mit  welcher  die  Gefasswande 
reissen,  die  hamorrhagisehe  Diathese.  Es  ist  nicht  unwahrscheinlich, 
dass  schwachliche  und  unentwickelt  geborene  Kinder  (Fruhgeburten) 
in  ahnlicher  Weise  wie  die  hereditar-luetischen  eine  solche  Diathese 
aufweisen.  Andererseits  sehen  wir  hier  aber  ein  lehrreiches  Beispiel 
davon,  wie  derselbe  anatomische  Mechanismus,  der  uns  die  allgeraeine 
und  paraplegische  Starre  erkliirt,  das  eine  Mai  durch  eine  accidentelle 
Ursache  (abnorme  Geburt,  Little'sche  Aetiologie),  das  andere  Mai  durch 
congenitale  Ursachen  (allgemein  schlechte  Entwickelung,  hereditare  Lues) 
bedingt  wird.  Dies  mag  uns  fiir  jene  Falle  allgemeiner  und  paraplegi- 
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scher  Starre  eiiie  Aufklilrung  bieten,  in  denen  die  Little'schen  accideii- 
tellen  Momente  nicht  nachweisbar  sind,  und  jene  anderen,  die  kliniscli 
sich  durch  weit  schwerere  Erscheinungen  (Epiiepsie,  Idiotie)  iiussem,  als 
wir  gerne  auf  die  zuflillige  Meningeaihilmorrhagie  bei  einem  gesunden 
Kinds  zuruckfiihren  wollten. 

Der  zweite  Theil  des  Problems,  die  Frage,  weshalb  bei  den  klini- 
schen  Bildern  der  Starre  die  Lahmung  so  sehr  gegen  die  Muskelspan- 
nung  zuriicktritt,  liisst  sich  nach  dem  Vorgang  von  Freud  zunachst  in 
zwei  Fragen  zerlegen:  erstens  in  die  Frage,  weshalb  bei  der  Allgemeinen 
Starre  die  Lahmung  ausbleiben  kann,  zweitens,  warum  die  Starre  der 
Muskulatur  regelmassig  vorhanden  ist. 

Die  erste  dieser  Fragen  beantwortet  Freud  unter  Anlehnung  an 
einen  Sectionsbefund  von  Little  (Fall  LX).  Es  handelt  sich  dort  urn  ein 
Kind,  das  als-erstes  mit  Instrumentalhilfe  nach  sehr  schwerer  Geburt  zur 
Welt  kam,  aber  anstatt  (oder  vielleicht  richtiger  neben)  einer  Allgemeinen 
Starre  eine  reehtsseitige  Hemiplegie  mit  sich  brachte.  Es  stellt  sich  nun 
hier  die  Frage:  Warum  fiihrt  dasselbe  atiologische  Moment,  die  erschwerte 
Geburt,  hier  zu  einer  Hemiplegie,  in  anderen  Fallen  zu  allgemeiner  Starre? 
Die  Autopsie  des  mit  zwei  Jahren  verstorbenen  Kindes  gibt  Aufschluss 
dariiber.  Es  fand  sich  rechterseits  eine  Verwachsung  der  Dura  mater  mit 
der  Hirnrinde  in  der  Scheitelregion  vermittelst  einer  „zahen  gelblichen 
Substanz",  die  man  wohl  als  Rest  eines  Blutcoagulums  ansprechen  darf,  also 
der  Befund  einer  Meningealblutung,  wie  sie  als  Ursache  der  Allgemeinen 
Starre  angesehen  wird;  links  dagegen  war  eine  tiefe  Depression  zu  er- 
kennen,  die  in  eine  Hohle  „in  dem  Vorderlappen"  des  Gehirnes  fiihrte 
—  aller  Wahrscheinlichkeit  nach  das  Ergebniss  einer  alten  Blutung.  Man 
kann  n'atiirlich  nicht  daran  zweifeln,  dass  diese  intracerebrale  Blutung 
links  die  Bedingung  der  rechtsseitigen  Hemiplegie  war.  Der  Vergleich 
mit  den  Lasionen  der  Allgemeinen  Starre,  wie  sie  am  reinsten  der  Fall 
von  Eailton  erkennen  lasst,  legt  jetzt  die  Anschauung  nahe,  das  Fehlen 
der  Lahmung  bei  der  Allgemeinen  Starre  ruhre  her  von  der 
Oberflachlichkeit  der  Lasion.  Unter  der  Meningealhamorrhagie  leiden 
die  oberfliichlichsten  Rindenschichten  am  meisten,  und  diese  Lasion  braucht 
die  motorischen  Functionen  der  Einde  nicht  voUig  aufzuheben.  Da  es 
aber  nur  von  der  Intensitat  dieser  Blutung  abhaugt,  inwieweit  auch  tiefere 
Schichten  der  Einde  functionsuntuchtig  gemacht  werdeu,  so  sieht  man 
die  Moghchkeit  ein,  dass  mit  dem  Tieferdringen  der  Zerstorung  sich 
steigernde  Grade  von  Lahmung  hinzutreten  konnen.  Man  versteht  auch, 
weshalb  selbst  bei  Allgemeiner  Starre  an  den  Beinen  selten  ein  gewisses 
Mass  von  Parese  (Bewegungseinschraukung  des  Fusses  und  der  Zehen) 
fehlt.  Ueber  dem  medial  gelegenen  Beincentrum  ist  die  Blutung  jedesmal 
am  intensivsten,  dort  wird  sie  am  ehesten  auch  tiefere  Schichten  der 
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Einde  beeintriichtigeu.  Das  Bild  der  bilateralen  spastischen  Lahmung  kaiin 
also  auf  zwei  Wegen  entstelien:  diirch  eine  Lasion  im  Inneren  des  Ge- 
liirnes  (intracerebrale  Blutuug)  und  durch  eine  Lasion,  die  Ton  aussen 
nach  innen  wirkt  (tiefgreifende  Meningealblutimg).  In  uicht  extremen 
Fallen  wird  es  noch  moglich  sein,  die  beiden  Falle  dadurch  zu  unter- 
scheiden,  dass  im  ersten  die  Arme,  im  zweiten  die  Beine  starker  ge- 
lahmt  sind. 

Die  vorliandenen  Seetionsbefunde  widersprechen  dieser  Erklarung 
nieht;  Man  wird  natiirlich  nicht  erwarten  diirfen,  dass  man  aus  der  Tiefe 
der  Eindendepression  oder  dem  Grade  der  Gewebssklerose  einen  Schluss 
auf  die  funetionelle  Leistungsfahigkeit  der  betreffenden  Eindenpartien 
Ziehen  konne.  Eine  derartige  Correspondenz  zwisehen  dem  uns  augen- 
falligen  auatomischen  Befunde  und  der  erhaltenen  Function  vermisst  man 
aueh  anderwiirts. 

Die  Beantwortung  der  zweiten  Frage,  nach  der  Ursache  der  bei 
Allgemeiner  und  Paraplegischer  Starre  constant  vorkommenden  Muskel- 
spannungeo,  wollen  wir  um  ein  Geringes  aufschieben  und  zunacht  einigen 
Zweifeln  Eaum  geben,  die  sich  gegen  die  vorstehenden  Erkiarungsversuche 
in  Sachen  der  Allgemeinen  Starre  wenden. 

So  wohlbegrtindet  diese  Erklarungen  auch  erscheinen,  so  unterliegen 
sie  doch  dem  Vorwurf,  dass  sie  gewisse  Eesultate  nicht  beriicksichtigen, 
die  sich  uns  aus  friiheren  Untersuchungen  ergeben  haben.  Die  Lehre  von 
Gowers  fusst  auf  der  Identificirung  der  Allgemeinen  Starre  mit  einer 
Birth-palsy,  bei  der  ja  allein  erne  Meningealblutung  als  Lasion  in  Betracht 
koramt.  Wir  haben  aber  erfahren  (S.  121),  dass  die  klinische  Form  der 
Allgemeinen  Starre  keineswegs  durch  die  atiologische  Kategorie  der  Ge- 
burtslahmung  gedeckt  wird.  Es  gibt  daneben  eine  grosse  Anzahl  von 
Fallen,  die  congenital  bedingt  sind,  und  es  ist  sichergestellt,  wenn  auch 
nicht  ahnlich  hiiufig,  dass  AUgemeine  Starre  als  Ergebniss  extrauteriner 
Erkrankung  entstehen  kann.  Fiir  diese  beiden  Gruppen  von  Fallen  schlagt 
die  Zuruekfuhrung  auf  die  Wirkung  einer  Meningealblutung  fehl;  oder 
wenn  man  mit  Hilfe  der  oben  vorgebrachten  Ueberlegungen  die  pranatal 
bedingten  Fiille  noch  mit  der  Aetiologie  des  Geburtstraumas  zu  verkniipfen 
hofft,  so  nothigen  doch  die  spater  erworbenen  Falle  von  Allgemeiner  Starre 
zum  Eingestandniss,  dass  man  die  Bedeutung  der  Meningealhamorrhagie 
fur  das  Verstiindniss  dieses  kliuischen  Typus  iiberschiitzt  hat. 

In  einer  ganz  anderen  Eichtung  wird  die  Gowers'sche  Lehre  durch 
die  Bemerkung  erschiittert,  dass  das  auffiillige  Symptom  einer  starkeren 
Ausbildung  der  Muskelspannung  an  den  Beinen  bei  einer  anderen  Affec- 
tion des  motorischen  Nervensystems  vorkommt,  wo  die  Erklarung  durch 
vorwiegende  Erkrankung  der  corticalen  Beincentren  gilnzlich  ausser  Be- 
tracht steht.  Ich  meine  die  amyotrophisclie  Lateralsklerose,  die  sich  ganz 
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regelmilssig-  an  den  Armen  durcli  vorwiegende  Ati-ophie,  an  den  Beiuen 
diirch  hoehgnidige  Contracturen  iiussert.  Man  wiirde  durch  dieses  Beispiel 
gemahnt  werden,  den  Grund  far  die  Verscbiedenartigkeit  der  S3mptorae 
an  den  oberen  und  imteren  Extremitaten  eher  in  Functionsbeziehungen 
innerhalb  des  motorisehen  Systems  als,  wie  Gowers,  in  topischen  Momenten 
zu  suehen. 

Will  man  angesichts  dieser  Schwierigkeiten  annehmen,  dass  das 
Bild  der  AUgemeinen  Starre  nicht  in  alien  Filllen  durch  den  naraliehen 
Mechanismus  zu  Stande  gebracht  wird,  so  hat  man  eben  hiemit  den 
Gowers'schen  Erklarungsversuch  aufgegeben,  die  Form  der  AUgemeinen 
Starre  als  ein  vieldeutiges  Syndrom  anerkannt,  und  steht  nun  vor  der  Auf- 
gabe  klarzulegeu,  in  Folge  welcher  physiologischen  Beziehungen  mannig- 
fache  Arten  von  anatomischer  Schadigung  sieh  in  der  namliehen  klinischen 
Erscheinung  ausdriicken  kounen. 

Die  Seltenheit  guter  Sectionsbefuude  von  Fallen,  die  klinisch  als 
Allgeraeine  Starre  und  atiologiseh  als  Geburtslahmungen  zu  bezeichnen 
waren  wie  die  von  Mac  Nutt  und  Eailton,  hindert  uns  zu  erkennen, 
inwiev?eit  dem  Erkliirungsversuche  von  Gowers  eine  eingeschrankte  Geltung 
zuzusprechen  ist.  Die  Verwerfung  dieser  Erkliirung  drangt  sieh  dem  Un- 
parteiischen  aber  geradezu  auf,  wenn  man  einen  Fall  in  Betracht  zieht, 
wie  den  S.  85  erwahnten  von  Ganghofner:  Ein  Kind  von  elf  Jahren, 
Katharina  S.,  zeigt  das  typische  Bild  und  die  Anamnese  der  AUgemeinen 
Starre,  die  an  den  Handen  nur  Schwache  und  Ungeschicklichkeit  zurtick- 
gelassen  hat.  Die  Geburt  wird  ausdriicklich  als  normal  und  leicht  be- 
zeichnet.  Die  Section  ergibt  nur  geringfugige  anatomische  Veranderungen 
des  Nervensystems,  Verkiimmerung  des  linken  Tractus  ojjUcus,  Erweite- 
rung  der  Ventrikel,  Verdickung  von  deren  Ependym,  Obliteration  der 
Hinterhorner,  Erweiterung  des  Centralcanales  im  Eiickenmarke  und  Ver- 
dichtung  der  Subst.  gelat.  centralis,  so  dass  der  Autor  der  Versuchung 
unterliegt,  den  Hydrocephalus  chronicus  —  offenbar  eine  Nebenwirkung 
des  hier  abgelaufenen  Krankheitsprocesses  —  als  mogliche  anatomische 
Grundlage  einer  Infantilen  Cerebrallahmung  zu  proclamiren;  vor  AUera 
findet  sieh  keine  Spur  einer  bei  diesem  congenitalen  Fall  durch  Hinzu- 
treten  des  Geburtstraumas  erzeugten  meningealen  oder  corticalen  Schadi- 
gung. Man  kann  hier  kaura  anders,  als  in  der  AUgemeinen  Starre  einen 
allgemeinen  klinischen  Ausdruck  fiir  gewisse  Arten  von  Functionsausfall 
innerhalb  des  motorisehen  Nervensystems  erblicken,  und  da  diese  Formel 
ini  Vergleich  zur  Gowers'schen  Erklarung  die  weitere  ist,  fragt  es  sieh, 
ob  sie  nicht  auch  auf  die  Ivategorie  der  Geburtslahmungen  Anwendung 
fiuden  kann. 

Es  war  ein  grosser  Vorzug  des  Gowers'schen  Erklarungsversuches, 
dass  er  den  klinischen  Typus  der  Paraplegischen  Starre  miteinbezog  und 
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hiemit  der  Tbatsaclie  Rechnung  trug,  dass  AUgemeine  und  Paraplegische 
Starre  in  der  nosographischeii  Reihe  wie  in  der  Geschiehte  des  einzelnen 
Falles  stetig  in  einander  ubergelien.  Ich  halte  dieses  kliniseiie  Factum 
wiriilich  fur  bedeutsam  genug,  um  es  zum  festen  Ausgangspunkt  fur  die 
Beurtheilung  aller  auf  diesem  Gebiete  auftauchenden  Probleme  zu  machen. 
Eine  grosse  Reihe  von  Autoren  hat  aber  auf  diese  von  der  klinisclien 
Beobachtung  vorgeschriebene  Rucksicht  verzichtet  und  sich  um  eine 
physiologisclie  Erkliirung  der  Paraplegisehen  Starre  bemuht,  welche  eine, 
wenn'  aueh  modificirte,  Uebertragung  auf  die  AUgemeine  Starre  nicht  zu- 
lasst.  Man  kami  nachweisen,  dass  die  Aukniipfung  fur  diesen  ErklaruDgs- 
versuch  in  der  alteren  Geschiehte  des  paraplegisehen  Typus  liegt  (S.  27), 
der  zufolge  die  jetzt  als  Cerebralerkrankung  behandelte  Affection  unter 
die  Spinalleiden  gerechnet  wurde. 

Wie  die  Gowers'sehe  Erklarung  der  Allgemeinen  Starre  geht  aueh 
die  Lehre  betreflfs  der  Paraplegisehen  Starre,  die  sich  gegenwartig  bei 
Brissaud  und  anderen  ihm  anhangenden  Autoren  findet,  von  den  „Ge- 
burtslabmungen"  aus.  Die  Paraplegische  Starre  lasst  in  typischen  Fallen 
die  Aetiologie  der  Fruhgeburt  erkennen  und  soli  aus  den  Consequenzen 
dieses  atiologischen  Momentes  erklart  werden,  wobei  die  Reminiscenz  an 
die  spinale  Auffassung  der  Affection  zur  Mitwirkung  gelangt. 

Hier  bot  sich  die  von  Flechsig  aufgedeckte  Thatsache  dar,  dass  die 
Pyramidenbahnen  zuletzt  unter  den  Riickenmarksbestandtheilen  sich  mit 
Markhiillen  bekleiden,  wiihrend  doeh  spinale  Affectionen  dieser  Faser- 
massen  ein  der  Paraplegisehen  Starre  sehr  ahnliches  klinisches  Bild  er- 
geben.  Es  setzte  sich  nun  aus  solchem  Material  die  Lehre  zusammen, 
dass  die  Fruhgeburt  Ursache  einer  Affection  der  Pyramidenbahnen  werde, 
indem  diese  ihre  Markentwicklung  extrauterin  durchzumachen  hatten, 
wobei  sie  Schaden  leiden  miissten.  Es  ist  dabei  Manches  vorausgesetzt, 
was  einzeln  entwickelt  zu  werden  verdient,  vor  Allem,  dass  eine  marklose 
Bahn  functionsuntiichtig  ist  und  unter  functioneller  Inanspruchnahme  in 
ihrer  Entwicklung  leidet. 

In  soleher  Fassung  ist  diese  Lehre  leicht  zu  widerlegen;  sie  ent- 
halt  eine  Ueberschatzung  der  RoUe,  die  den  Markscheiden  fiir  die  Function 
zukommt,  gegen  welche  man  gewichtige  Argumente  miihelos  haufen  kann. 
Nicht  nur,  dass  die  meisten  Thiere,  deren  motorische  Leistungen  sich 
um  so  viel  rascher  nach  der  Geburt  als  die  des  Menschen  entwickeln,  ein 
bei  weitem  markunfertigeres  Nervensystem  als  dieser  zur  Welt  mitbringen ; 
vor  Allera  beweist  das  Vorkommen  markloser  Fasern  in  jedem  Neryen- 
system  und  das  Fehlen  des  Nervenmarkes  iiberhaupt  im  Oentralorgan 
maneher  Thiere,  dass  nicht  die  Markscheidenbildung  die  Bedingung  der 
Function  sein  kann.  v.  Gehuchten  fugt  hinzu,  dass  selbst  beim  zur 
norraalen  Zeit  geborenen  Kinde  die  Pyramidenbahnen  regelmiissig  der 


238 


Pathologisehe  Pliysiologie. 


Marksclieiden  entbeliren,  so  dass  kein  Grand  vorliege,  das  Extrauterin- 
leben  als  ein  der  Markseheidenbildung  imgunstiges  Moment  anzuerkennen. 
Ganz  unwiderstehlich  ist  dann  seine  weitere  Bemerkung,  dass  ja  die  Faser- 
massen  des  Grosshirnes  zum  Zeitpunkt  der  normalen  Geburt  in  ihrer 
gTossten  Melirzahl  noch  marklos  sind  und  ohne  Beschwerde  eitrauterin 
ihre  Markentwicklung  durehmachen. 

V.  Gehuchten  bekiirapft  die  atiologische  Bedeutung  der  unfertigen 
Markentwicklung  aber  nur  darum,  um  den  Brissaud'schen  Erklarungs- 
versuch  auf  besser  gesiehertem  Boden  zu  erneuern.  Er  hat  die  Entwick- 
lung  der  Achsencylinder  in  den  Pyraraidenfasern  zeitlieh  verfolgt  und 
dabei  gefunden,  dass  diese  zu  Beginn  des  achten  Potalmonates  erst  bis 
in  die  Pyramiden.  der  Oblongata  herabgelangt  sind.  Ein  um  diese  Zeit  zu 
friih  geborenes  Kind  besitzt  also  in  seinem  Eiickenraark  noch  keine  Pyra- 
midenfasern,  sondern  bloss  deren  leere  Gehause.  Und  nun  schliesst  er  ganz 
wie  die  Autoren,  die  das  Nervenmark  bevorzugt  hatten,  dass  das  pyra- 
midenlose  Kiickenmark  durch  die  extrauterinen  Anforderungen  der  Function 
gesehadigt  wird,  dass  die  erst  in  der  Oblongata  angekommenen  Pyramiden- 
fasern  unter  solchen  Umstanden  nur  sehr  langsam  welter  wachsen  konnen, 
und  dass  darum  die  friihgeborenen  Kinder  das  Bild  der  Paraplegischen  Starre 
zeigen  miissen,  welche  ja  olinedies  regelmassig  zur  Heilung  tendire. 

Man  ist  versucht,  den  Autor  mit  seinen  eigenen  Argumenten  zu 
bekampfen.  Es  ist  namlich  ebensowenig  einsichtlich,  warum  das  Extra- 
uterinleben  das  Heruntersteigen  der  Pyramidenfasern  storen  miisse,  wie 
die  Storung  der  Markentwicklung  nicht  einsichtlich  und  abweisbar  war. 
Die  vorzeitige  Function  im  Extrauterinleben  darf  kaum  angeschuldigt 
werden,  da  sie  an  die  Pyi'amidenfasern  nicht  herankommt,  so  lange  diese 
ihre  spinalen  Verbindungen  nicht  erreicht  haben.  Ferner  miisste  wohl 
zur  Gegenprobe  die  zeitliche  Entwicklung  der  Fasern  in  den  Grosshirn- 
Associationsbtindeln  untersucht  werden,  ob  nicht  etwa  auch  in  diesen  grosse 
Mengen  von  Achsencylindern  bei  der  Geburt  noch  fehlen,  deren  Aus- 
wachsen  zur  richtigen  Zeit  im  Entwicklungsplane  vorgesehen  ist. 

Es  ist  iiberhaupt  nicht  einzusehen,  warum  die  extrauterine  Existenz 
zu  einer  Storung  der  Gewebsentwicklung  im  Centralorgan  fiihren  sollte, 
da  doch  ein  grosses  und  wichtiges  Stiick  dieser  Entwicklung  planmassig 
fiir  diese  Lebensperiode  aufgeschoben  bleibt,  namlich  die  Eatwicklung 
der  in  der  Einde  enthaltenen  Hirnorgane.  Wie  wenig  das  „Zur-Welt- 
kommen  im  unfertigen  Zustand"  eine  Schadlichkeit  fur  die  Hirngewebe 
involvirt,  geht  vielleicht  am  schlagendsten  aus  der  Mittheilung 
Maracino's  (Annali  di  neurol.  XIII.,  1896)  hervor,  dass  die  doch, 
gewiss  zu  hohercr  Leistung  bestimmte  Hirnrinde  des  Menschen  bei  der 
Geburt  histologisch  weniger  weit  ausgebildet  ist  als  die  Hirnrinde  vieler 
neugeborener  Thiere. 
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Noch  weniger  gliicklich  sind  zwei  klinisclie  Bemerkungen,  die  sich 
bei  Gehuchten  finden:  1.  die  Erkliirung  der  langsaraen  Heilung  der 
Paraplegischen  Starre  durch  die  Verzogerimg  und  endliche  Ankunft  der 
Pyramidenfasern  an  iliren  Eudstatten ;  diese  Heilung  geht  namlieh  in  den 
meisten  Fallen  nicht  so  weit,  dass  nicht  die  deutlichste  Starre  der  Beine 
eriibrigte,  imd  2.  die  Behauptung,  dass  Fruhgeburten  im  siebenten  Monat 
Allgemeine  Starre,  solche  im  achten  Monat  nur  Paraplegische  Starre 
zeigen,  entspreehend  dem  unterdess  erfolgten  Fortschritt  in  der  Pyramiden- 
bahnbildnng.  Die  klinischen  Thatsachen  widersprechen  dieser  Aufstellung, 
die  sich  aus  v.  Gehuehten's  Pramissen  allerdings  nothwendig  ableitet, 
auf  das  Bestimmteste. 

Vollig  geschlagen  wird  aber  die  Lehre  v.  Gehuehten's  —  und  mit 
ihr  jede  iihnliche  —  durch  den  Einwand,  dass  die  Paraplegische  Starre, 
wenn  sie  die  Folge  einer  Entwicklungshemmung  der  Pyramiden  durch 
vorzeitige  Geburt  ware,  eine  regelmilssige  Folge  der  Friihgeburt  sein 
miisste,  anstatt  eine  ausnahmsweise.  v.  Gehuchten  macht  sich  diesen 
Einwand  selbst  und  gesteht  zu,  dass  er  nichts  dazu  beitragen  kann,  ihn 
zu  beseitigen.  Filr  uns  kann  dies  aber  ein  Motiv  sein,  auf  seinen  Er- 
klarungsversuch  zu  verzichten,  der  bei  so  geringem  Gewinn  an  Einsicht 
uns  das  Opfer  zumuthet,  die  klinisch  bezeugte  Verwandtschaft  der  Para- 
plegischen mit  der  Allgemeinen  Starre  aufzugeben,  denn  die  unvoll- 
kommene  Entwieklung  der  Pyramidenfasern  lasst  sich  ojGfenbar  fiir  die 
Entstehung  der  Allgemeinen  Starre  durch  erschwerte  Geburt  zum  nor- 
malen  Zeitpunkt  nicht  verwerthen. 

Einer  anderen  Beurtheilung  unterliegen  diejenigen  Erklarungsver- 
suche,  welche  zwar  auch  den  Zustand  der  Pyramidenbahnen  betonen,  diesen 
aber  nicht  direct,  sondern  erst  durch  Vermittlung  einer  Lasion  mit  der 
Friihgeburt  verkniipfen.  Bei  Fruhgeburten  soil  es  in  Folge  der  Chcu- 
lationsstorung  und  Blutung  in  der  Hirnrinde  zur  Entwicklungshemmung 
der  noch  unfertigen  Pyramidenbahn  kommen,  deren  Storung  also  als  Con- 
sequenz  einer  Grosshirnlasion  aufgeklart  wird.  Mit  einer  gewissen  Modi- 
fication liisst  sich  dieser  Mechanismus  auch  fiir  die  Allgemeine  Starre  in 
Folge  von  Schwergeburt  geltend  machen.  Die  ahnliche  Schadigung  der 
Grosshirnrinde  beeinflusst  wiederum  die  Pyramidenbahn,  die  aber  nun,  well 
sie  wenigstens  in  ihren  Achsencylindern  fertig  ist,  nicht  der  Entwicklungs- 
hemmung, sondern  der  secundaren  Degeneration  verfallt.  Man  hat  hiemit 
Eines  gewonnen,  dass  man  in  beiden  Fallen  eine  Affection  des  namlichen 
Organes,  der  Pyramidenbahn  niimlich,  anrufen  kann,  um  ein  jedesmal 
vorhandenes  Symptom,  namlieh  die  Starre,  durch  sie  zu  erklaren. 

Es  verlohnt  sich  nun,  jene  Befande  zusammenzustellen,  welche  iiber 
das  thatsachliche  Verhalten  der  spinalen  Pyramidenbahn  bei  den  ver- 
schiedenen  Kategorien  von  Infautiler  Oerebrallahmung  Aufschluss  geben 
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konnen.  Beistehende  Tabelle  eiithalt  eine  kleine  Saramlung  solcber  Palh-, 
die  nach  den  Beschreibungen  klinisch  wie  aimtomisch  cbarakterisirt  werdeu 
konnen  iind  somit  gestatten,  die  Beziehuiigen,  die  sich  ctwa  zwischen  dem 
Verhalten  der  Pyramidenbabn  uiid  den  anderen  Momenten:  Aetiologie. 
(Tabelle  VI.) 


Autoi"  Nr. 

Katogorie 

Aotiologlo 

kliiiischc  Form 

Ganghofner 
Full  I. 

5  Jail  re 

wahrsebeinlicb 
congenital 

y 

mit  '/4  Jaliren  Con- 
vulsionen 

spastische  Diplegie, 
Idiotic 

D  e  r  s  e  1  b  0 
Fall  II. 

SVa  Jahre 

wahrselieinlieli 
congenital 

? 

mit^/4  JabrenDarin- 
katarrb   und  Con- 
vulsionen 

i 

sehweie  AUgemeine 
Starre  mit  Chorea 

Derselbe 
Fall  III. 
1  Jabr 

■wabrscheinlieh 
congenital 

'? 

ffesund  bis  ^1.  Jabvp 

spastische  Diplegie, 
Athpto^p 

Derselbe 
Fall  IV. 

3  Jalire 

congenital 

? 

Fraisen 
nach  treburt 

spastische  Diplegie 
;  Oder  sehwere  Starre 

1 

Derselbe 

Fall  VII. 
41/2  Jabre 

congenital 

V 

1  — 
i 

i    Allgemeine  Starre 

i 

Derselbe 
Fall  VIII. 

congenital 

spastische  Diplegie 

Binswanger 
±\j  dame 

congenital 

Befinden  der 
Mutter? 

spastische  Diplegie 

Schultze 
5  Jabre 

congenital 

— =  

spastische  Diplegie 

V.  Monakow 
12  Jabre 

Geburtslabraung 

Zangengeburt 

1.  Hemiplegie 

Hoesel 
altere  Frau 

•wahrsebeinlicb 
congenital 

? 

mit  3  Wochen 
Convulsionen  und 
Liihmung 

r.  Hemiplegie 

Eailton 
3  Jahre 

Geburtsliihmiing 

Schwergeburt 

sehwere  Allgemeine 
Starre 

Anton 
15  Monate 

congenital 

? 

(Zwillingsgeburt) 

Idiotic,  Mikrocephalie, 
spastische  Diplegie 
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k'ranklieitsform,  Art  cler  Lasion.  ergeben,  mit  einem  Blieke  zu  erfasson. 
Es  wird  hernach  die  Entscheidiing  iiicht  scliwer  fallen,  ob  man  wirklicb 
das  Symptom  der  Starre  mit  einem  bestimmten  Znstand  der  Pyramiden- 
bahneii  in  Zusaramenhang  bringen  darf.  (Tabelle  VI.) 


Contraoluren 

Autopsio 

P^-Bahn 

an  Beinen  (Anne  nielit 
notirt) 

multiple  sklerotisolie  Atropine 
mit  Oystenbildung 

normal 

an  Beinen,  Arme  in 
Zwangsstellungen 

beiderseits  Porencephalic, 
Mikrogyrie  und  Atypie  der 
Windiingen 

normal 

an  Amen  und  Beinen 

multiple  Erweielumgen  in 
Rinde  und  Marksubstanz 

faserarm, 

J..    J-  (J  u  J 

an  Armen  und  Beinen 

Poreneephalie  beider  Stirn- 
lappen,  sklerotLsclie  Atrophien 

1 

faserarm, 

-Strang 

an  Beinen 

Hydrocephalus  chronicus 

viellelcht  im  Halstheil 
faserarm 

1 

an  Arnien  und  Beinen 

Grosser  Hydrocephalus 
internus 

sehr  faserarm  und 
sklerotiseli 

an  Armen  und  Beinen 

Poreneephalie  beiderseits 

normal 

Poreneephalie  und  Miss- 
bildungen 

i 

■  lejuenci 

i 

am  1.  Arm,  Bein 

Poreneephalie  r.  Oentral- 
1     region  und  1.  Xleinhirn 

1.  fehlcnd 

am  r.  Arm 

Defect  1.  hintere  Central- 
windungcn 

r.  auf  ein  Yicrtel  ver- 
ringcrt 

an  alien  vier  Extremitiiten 

'  leiehte  Depression  der  Einde 

j  normal 

an  alien  Extremitiiten 

Mikroencephalie 

i 

1      beiderseits  fehlend 

Freud,  C'erebr.alo  Kinderliilnnung. 
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Die  .Priifiiiig-  dicser  Tiibello  lehrt  nun  zuiiiiclist,  dass  bei  den 
Aiitopsieii  der  Fillle  von  Infantiler  Cerebralliihmung  an  den  Pyramiden- 
bahuen  verscliiodenartige  Belunde  erlioben  worden  sind.  Dieselben  konnen 
auf  beiden  Seiten  vollkonmien  fehlen  (Schultze,  Anton)  oder  nur  auf 
einer  Seite  (v.  Monakow),  konnen  seeundare  Degeneration  zeigen,  wie  in 
so  vielen  (in  die  Tabelle  niclit  einbozogenen)  Fallen  erworbener  Erkran- 
kinig,  oder  aber  sie  zeigen  ein-  oder  doppelseitig  eine  Verkummerung, 
d.  i.  Verringerung  ihrer  Fasermenge  (Gaaghofner  III  und  IV,  Hoesei 
u.  A.)  ohne  gewebliche  Veriinderung,  ja  sie  konnen  normal  gefunden 
werden  wie  in  den  Fallen  von  Gangho  fner  und  Eailton.  Da  aber  das 
Symptom  der  Starre  (oder  der  Lahmung  mit  Contractur)  in  keinem  einzigen 
Falle  der  Tabelle  abgeht,  ergibt  sich  schon  liieraus  die  Unmoglichkeit, 
das  Auftreten  der  Starre  ohne  Zwlschengiieder  aus  dem  Zustande  der 
Pyramidenbahn  zu  erklilren. 

Ebensowenig  lasst  sich  eine  constante  Beziehung  zwischen  eineni 
bestimmten  Zustand  dieser  Bahn  und  einem  der  anderen  in  dieser  Tabelle 
beriicksichtigtenMomente  erv^^eiseu,  wennmaniiber  diebeidenThatsachen  hin- 
ausgelien  will,  dass  bei  grossartigen  Entwickluugshemmungen  der  Hemi- 
spharen  die  Pyramiden  iiberhaupt  vermisst  werden,  und  dass  sie  bei 
spater  erworbenen  Erkrankungen  zumeist  —  nicht  durcbwegs  —  der 
secundiiren  Degeneration  verfallen.  Man  konnte  z.  B.  erwarten,  dass 
partielle  oder  totale  Verkiimmerung  der  Pyramidenbahn  ohne  gewebliche 
Veranderung-  ausschliesslich  bei  congenitalen  Fallen  vorfindlich  ist  und 
zm*  anatomischen  Charakteristik  derselben  verwendet  werden  kann. 
Ailein  ein  ausgezeich.net  beschriebener  Fall  von  v.  Monakow  lehrt,  dass 
das  Fehlen  einer  Pyramidenbahn  auch  bei  Geburtsliihmungen  vorkommt,  dass 
also  aueh  die  bis  zur  Geburt  normal  entwickelten  Fasern  nachtragiich 
ohne  Spur  verschwinden  konnen. 

Man  wird  etwa  den  Versuch  machen  wollen,  wenn  schon  das  Sym- 
ptom der  Starre  der  Beziehung  auf  die  Pyramidenbahn  widerstrebt,  doch 
das  Symptom  der  Lahmung  in  diese  Beziehung  zu  bringen;  ailein  die 
ersten  Falle  von  Ganghofner  in  der  Tabelle  weisen  hochgradige  Lahmung 
auf  bei  normalem  Befund  an  den  Pyramidenfasern.  Man  wird  hieraus 
nicht  den  Schluss  ziehen,  dass  der  Zustand  der  Pyramidenbahn  ganz 
ohne  Belang  far  das  klinische  Bild  der  Infantilen  Cerebrallahmung  ist; 
aber  man  muss  sich  doch  sagen,  dass  diese  Beziehung  keine  directe  sein 
kann,  dass  sie  sich  einem  hoheren  Gesichtspnnkt  unterordnen  muss,  und 
man  wird  gegen  jede  Auffassung  Einspruch  erheben,  welche  die  motorischen 
Symptome  unserer  Affection  durch  die  Storungen  in  der  Leitungsbahn 
der  Pyramiden  erkliiren  mochte. 

Es  ist  nicht  schwer,  die  verschiedenen  abnormen  Befunde  in  den 
Pyramidenbahnen  bei  der  Infantilen  Cerebrallahmung  unter  einen  gemein- 
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samen  Gesiclitspuiikt  zu  fassen.  Man  muss  niir  iiberlegea,  class  es  fur 
das  functionelle  Ergebnis  gleichgiltig  i.st,  auf  welclie  Weise  die  Function 
del-  Bahn  enttallt,  ob  durch  Agenesia  oder  durch  Degeneration  derselbeu, 
uud  dass  die  Faserverringeruug  aueh  eine  functionelle  Insuffieienz  bedeu- 
tet.  Aber  in  der  Verwerthung  der  so  gewonnenen  Zusaramenfassung  wird 
man  durch  die  Befunde  von  anatomiscli  normalen  Pyramidenbahnen  bei 
schweren  Formen  von  Infantiler  Cerebrallahmung  gestort.  Es  liegt  meines 
Wissens  kein  Grund  vor,  an  der  Eichtigkeit  dieser  Befunde  zu  zweifeln, 
denen  uberdies  aus  der  Pathologie  des  Erwachsenen  iilmliche  an  die 
Seite  zu  stellen  sind.  Dass  paraplegisehe  Starre  oder  spastische  Para- 
plegie  aucli  bei  Erwachsenen  nicht  an  die  Sklerose  der  Pyraraidenbahn 
gebunden  ist,  beweisen  Falle  wie  der  von  Schulz  (Deutsches  Arehiv 
fiir  klinische  Mediein,  XVIII),  bei  dem  sich  als  atiatomischer  Befund  fur 
die  „spastiselie  Spinalparalyse"  ein  kolossaler  Hydrocephalus  herausstellte. 
In  der  Arbeit  von  Blocq  (Des  Contractures,  Paris  1888)  ist  ausdriick- 
Ueh  zugegeben,  dass  es  1.  spastische  Contracturen  ohne  Degeneration 
der  Pyramidenbahnen  gibt,  2.  dass  Degeneration  dieser  Bahnen  nicht 
unausbleiblich  zur  Contractur  fiihrt. 

Ehe  man  den  Versuch  macht,  die  hier  fallen  gelassene  Erklarung 
des  Symptoms  ,, Starre"  durch  eine  besser  zutreffende  zu  ersetzen,  muss 
man  eines  anderen  Problems  Erwahnung  thun,  welches  gleiehfalls  an  die 
physiologische  Bedeutung  der  Pyramidenbalm  ankniipft.  Wie  wir  uns  erin- 
nern,  ist  die  Auffassung  der  paraplegisehen  Kinderstarre  lange  Zeit  durch 
die  Lehre  von  der  Tabes  spastica  der  Erwachsenen  beeinflusst  worden, 
als  deren  anatomisches  Substrat  eine  primare  Erkrankung  der  Pyramiden- 
bahnen gait.  Erst  als  diese  Lehre  erschiittert  wurde,  konnte  die  klinische 
Verwandtschaft  der  paraplegisehen  mit  der  Allgemeinen  Starre  Beach- 
tung  gewinnen  und  die  Autoren  zur  Ueberzeugung  drangen,  dass  beide 
Affectionen  unter  den  Cerebralerkrankungen  abzuhandeln  seien.  Es  wurde 
nun  still  von  der  „spastischen  Spinalparalyse  der  Kinder".  Indess  hat 
sich  gezeigt,  dass  die  Gesehichte  der  Tahes  spastica  noeh  nicht  abge- 
schlossen  ist.  Im  Jahre  1893  nahm  A.  Schiile  den  Process  auf  An- 
regung  Erb'swieder  auf.  Er  stellte  aus  den  Beobachtungen  Erb's  eine 
Anzahl  von  Kranhheitsfallen  bei  Erwachsenen  zusammen,  welche  rein 
das  typische  Bild  der  spastischen  Spinalparalyse  darboten,  und  zwar  8  bis 
17  Jahre  hindurch,  ohne  symptomatische  Aenderung  oder  Complication.  Hie- 
durch  sei  die  Berechtigung  gegeben,  die  klinische  Form  als  eine  einheitliche 
Affection  festzuhalten.  Von  Seite  der  pathologischen  Anatomic  sei  zuge- 
geben, dass  die  von  Erb  supponirte  primare  Sklerose  der  Seitenstriinge 
in  der  Mehrzahl  der  Autopsien  durch  andersartige  Befunde  ersetzt  worden 
ist  (multiple  Sklerose,  eerebrale  Herde  mit  secundarer  Degeneration, 
Hydromyelus   nebst   Seitenstrangerkrankung,    Hydrocephalus   mit  der 
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gleichen  Complication  oder  allein,  progressive  Paralyse  bei  intaktem 
Riiftkenmarlc,  Neuritis,  Erkrankungen  der  cauda  equina) ;  allein  bei  den 
meisten  diesor  Fiille  sei  anch  das  klinische  Bild  kein  reines  und  typi- 
sches  gewesen.  iJagegen  giibc  es  iniridestens  zwei  Sectionsbefunde  bei 
Tabes  spastica,  die  von  Minkowski  und  Dresehfeld,  welche  vollkora- 
mon  der  Aufstellung  von  Erb  entsprechen  und  nichts  anderes  zeigen 
als  eine  Sklerose  der  Pyramidenbahnen  ohne  Anzeichen  myelitisclier 
Vorgiinge,  die  vom  Lumbalraark  bis  zur  Pyramidenkreuzung  reicht,  Diesen 
Fallen  anzureihen  und  somit  der  Erb'schen  Tabes  spastica  einzufUgen 
sei  jene  Affection,  die  Striimpell  nacli  eigener  und  nach  einer  Beob- 
achtung  von  Westphal  erkannt  und  ,,spastisclie  Form  der  combinirten 
Systeraerkrankung"  genannt  hat.  Diese  Affection  gibt  wiederura  ein  Be- 
leg  fur  das  Vorkommen  einer  primaren  Pyramidenbahn-Degeneration  ira 
Euckenmark,  zu  welcher  sich  aber  Degeneratiouen  anderer  langer  Bahnen 
(in  den  Kleinhirnseitenstrangantheilen  und  in  den  GoU'schen  Strangen) 
hinzugesellt  haben.  Es  spricht  fiir  die  Zusammengehorigkeit  der  Erb'schen 
und  der  Strlimpell'schen  Spinalerkrankung,  dass  wenigstens  einer  der 
Falle  Striimpell's  Jahre  hindureh  das  reine  Bild  der  spastischen  Spinal- 
paralyse  geboten  hat,  bis  ira  weiteren  Verlaufe  andere  Symptome  hinzu- 
traten.  Die  paraplegische  Starre  der  Kinder  halt  Schiile  ausdriicklich 
abseits  von  dem  in  Rede  stehenden  Spinalleiden. 

Fast  gleichzeitig  kam  Striimpell  von  Neuem  auf  die  von  ihm 
beschriebene  Form  der  spastischen  Spinalparalyse  zurilck,  bei  der  sich 
combinirte  Systeraerkrankung  ira  Eiickenraarke  findet,  und  vermehrte 
deren  Kenntnis  durch  einen  principiell  bedeutsaraen  Beitrag.  Er  hatte  eiuen 
neuen  Fall  beobaehtet,  der  klinisch  den  friiheren  vollig  gleieh  kam,  aber 
die  bemerkenswerthesten  hereditiiren  Beziehungen  erkennen  liess.  Der 
Grossvater  des  Kranken  hatte  eine  Lahraung  der  Beine  gehabt,  der 
Vater  und  zwei  Vatersbrtider  waren  zwar  niclit  gelahmt,  aber  rait  dera- 
selben  ungewohnlichen  und  schlechten  Gang  behaftet  wie  der  Patient, 
und  endlich  fand  sich  diese  Storung  wieder  bei  einem  Bruder  des 
Patienten,  der  am  Schlusse  durch  drei  Jahre  gelahmt  war.  Somit  liess 
sich  das  Bild  einer  Affection  erfassen,  die  „hereditare  spastische  Spinal- 
paralyse" genannt  zu  werden  verdient  ob  ilires  hereditaren  und  farai- 
liaren  Vorkoramens,  die  nur  mannliche  Individuen  befallt,  und  zwar  im 
mittleren  Alter,  einen  ausserst  protrahirten  Verlauf  nimmt,  klinisch  sich 
die  langste  Zeit  durch  eine  reine  spastische  Paraplegie  ausdriickt,  ohne 
Muskelatrophie  und  Sensibilitatsstorungen,  und  anatomisch  die  erwahnten 
primaren  Degeneratiouen  langer  Riickenmarksbahnen  aufweist.  Zur  Sym- 
ptomatologie  der  Erkrankung  macht  Striimpell  noch  die  besonders  fur 
unser  Thema  interessante  Bemerkung,  dass  anfanglich  stets  nur  Rigi- 
ditat  und  Eeflexsteigerung  zu  beobachten  seien,  also  in  unserem  Sinne 
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paraplegisclie  Starre,  uiid  dass  Muskelscliwilche,  paretische  Syinptome,  erst 
ini  weiteren  Vorlaiife  hinzutreten.  Den  seinigen  gauz  analoge  Fillle  findet 
er  noch  in  eiuer  l^eobachtuug  von  Bernhardt,  die  unter  sechs  Brudern 
vier  mit  einera  Leiden  aufweist,  welches  lange  Jahre  mit  spastischer  Spinal- 
paralyse  identisch  war  iind  niir  in  eineni  Falie  schliesslich  durch  andere 
Symptome  comphcirt  wurde. 

Auf  diese  Avbeiten  gestiitzt,  erortert  dannErb  1895  nochrnals  das 
Verhaitniss  der  parapiegischen  Kiuderstarre  zur  spastisehen  Spinalparalyse 
und'  liritisirt  die  cerebrale  xVuffassung  der  iufantilen  Aifection.  Er  kann 
auf  Fillle  hinweiseu,  welche  zwischen  der  S  trump  el  I'sehen  Krankheit 
und  unserer  parapiegischen  Kinderstarre  vermitteln,  indem  sie  das  here- 
ditare  oder  familiare  Vorkorainen  der  spastisehen  Paraplegie  oder  para- 
piegischen Starre  auch  bei  Kindern  bezeugen,  Beobachtungen  von  Krafft- 
Ebing  und  Newmark,  denen  er  eine  eigene  analoge  anreiht.  (Vgl. 
im  nachsten  Abschluss  S.  259)  In  diesen  durch  kein  cephalisches 
Symptom  complicirten  Fallen  diirfe  man  wegen  der  Analogie  mit  den 
Fallen  Striimp ell's  schliessen,  dass  es  sich  gleichfalls  um  Spinalerkran- 
kung  handle,  und  somit  sei  die  Existenz  einer  hereditaren  Form  von 
spastischer  Spinalparalyse  im  Kindesalter  festgestellt.  Was  die  nicht 
familiar  auftretenden  Falle  paraplegischer  Starre  hetriift,  so  sei  man  zu 
weit  gegangen,  dieselben  durchwegs  fur  Oerebralerkrankungen  zu  erkla- 
ren,  obvvohl  das  Vorkommen  von  Oerebralerkrankungen  unter  ihnen  un- 
zweifelhaft  sei.  Im  Uebrigen  sei  Vorsicht  geboten  und  das  Abwarten 
entscheidender  Sectionsbefuude  nothwendig.  Die  klinischen  Thatsachen 
reden  eine  so  deutliche  Sprache  (zu  Gunsten  der  spinalen  Auffassuug), 
dass  man  sie  durch  die  liickenhaften  pathologisch-anatomischen  Beob- 
achtungen und  die  daraus  gezogenen  iibereilten  Schlilsse  nicht  zum 
Schweigen  bringen  kann. 

Es  friigt  sich  nun,  inwieweit  die  Auffassung  der  parapiegischen 
Starre  durch  diese  Befunde  und  Argumente  einer  Abiinderung  unter- 
liegen  muss.  Der  Thatbestand  ist  freilich  der,  dass  Sectionsbefunde  von 
paraplegischer  Starre,  insbesondere  von  reinen  Fallen  (die  nichts  als 
Paraplegie  enthalten),  noch  vermisst  werden,  und  dass  somit  die  sichere 
Entscheidung  gegenwartig  uberhaupt  noch  aussteht.  Es  ist  ferner  anzu- 
erkennen,  dass  der  Nachvveis  einer  primaren  Strangdegeneration  der 
Pyramidenbahn  bei  Erwachsenen  (durch  S  trump  ell)  das  Yorkommen 
der  analogen  Lasion  bei  Kindern  wahrscheinlicher  macht,  als  man  bis- 
her  zuzugeben  geneigt  war.  Allein  hieriiber  hinaus  scheint  sich  nichts 
geandert  zu  haben.  Dass  die  hereditaren  Piille  von  paraplegischer  Starre 
bei  Kindern  Spinal-  und  nicht  Oerebralerkrankungen  sind,  ist  keineswegs 
durch  eine  Section  erwiesen,  sondern  nach  der  Analogie  mit  den  gleich- 
falls hereditaren  Fallen  StriimpeH's  erschlossen.  Die  Existenz  wenig- 
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stens  einci-  hercditiiren  infantilen  Form  von  spirialer  Natur  steht  also 
keineswegs  fest.  Diese  Analogie  kann  trUgen,  wie  die  ersterfolgte  Uebor- 
tragiing  von  der  2'ahes  spastica  anf  die  Kinderstarre  sicherlich  getriigt 
hat.  Wir  meinen,  dass  dasselbe  Argument,  welches  den  Kliniker  bewegen 
mtisste,  die  nieht  hercditiiren  Fiille  von  paraplegischer  Starre  der  Allge- 
meinen  Starre  anzusehliessen,  niimhch  die  Existenz  einer  Eeihe  von 
Mittelformen,  aiieh  fur  die  hereditaren  Fiille  zur  Verfiigung  steht.  Wie 
es  hereditiire  Diplegieu  von  paraplegischem  Charakter  gibt,  so  gibt  es 
auch  hereditiire  Diplegien  mit  complicirterem  Syraptomgefuge,  die  sich 
durchaus  nicht  als  Spinalerkrankungen  auffassen  lassen.  Gerade  das  Haupt- 
argument  von  Erb,  die  Behauptung,  dass  das  klinisehe  Bild  der  heredi- 
tiiren  Affection  eine  so  deutliche  Sprache  redet,  also  laut  zu  Gunsten  der 
Erkliirung  durch  Spinalerkranlaing  spricht,  versagt  bei  niiherer  Prfifung 
giinzlich.  Aus  der  iilteren  Gesehiehte  der  Tabes  spastica  M^ar  Eines  mit 
Sicherheit  zu  entnehmen:  dass  die  spastische  Paraplegic  an  sich  ein  viel- 
deutiges  Symptom  ist,  cine  cerehrale  Aufkliirung  ebensowohl  zuliisst  wie 
eine  spinale.  Yieldeutig  ist  dieses  Symptom  auch  trotz  der  Funde 
Striimpell's  bis  heute  geblieben.  Man  sollte  meinen,  wenn  eine  para- 
plegische  Starre  in  der  Combination  mit  Strabismus  als  Ausdruck  einer 
Cerebralerkrankung  anerkannt  wird,  so  liisst  sich  auch  fur  eine  para- 
plegische  Starre  ohne  diese  Complication  die  gleiche  Herkunft  nicht 
als  unmijglich  abweisen. 

Erb  selbst  weist  iibrigens  auf  den  Gesichtspunkt  hin,  weleher 
berufen  erscheint,  die  hier  erorterten  Gegensiitze  aufzuheben  und  hiemit  auch 
eine  triftigere  Erkliirung  des  Symptomcomplexes  der  ,, Starre"  anzubahnen. 
Wir  haben  zwar  schon  friiher  gewusst,  dass  die  Pyramidenfasern  als 
Fortsiitze  der  Eindenzellen  in's  Euckenmark  hineinwachsen,  und  konnten 
aus  den  Thatsachen  der  absteigenden  Degeneration  erschliessen,  dass  die 
Verbindung  der  Pyramidenfasern  mit  dem  Eiickenmarksorgan  eine 
minder  directe  sein  muss  als  die  mit  ihren  corticalen  Ursprungszellen. 
Allein  erst  die  Neurontheorie  hat  mis  in  aller  Scharfe  einsehen  gelehrt, 
dass  die  Pyramidenfasern  cerebralen  Neuronen  angehoren,  also  nur  im 
topographischen,  nicht  im  functionellen  Sinne  dem  Euckenmarke  zuzu- 
rechnen  sind.  Somit  entfiillt  von  dem  fiir  nothwendig  gehaltenen  Gegcn- 
satz  zwischen  Cerebralerkrankung  und  Spinalerkrankung  durch  Affection  der 
Pyramidenbahn  ein  erstes  grosses  Stiick.  Es  wird  Erkrankungen  dieser  Bahn 
in  ihrem  spinalen  Verlaufe  geben  konnen,  die  dennoch  von  einer  Cerebral- 
erkrankung herriihren  und  von  ihr  abhiingig  sind.  Ein  anderes  Stiick  bleibt 
bestehen,  wenn  niimlich  die  Krankheitsursache  nicht  in  den  Pyramiden- 
bahnen  selbst,  sondern  in  dem  sie  umhiillenden  Euckenmarks-  oder  Stutz- 
gewebe  liegt;  man  hat  dann  allerdings  eine  Spinalerkrankung  vor  sich, 
aber  man  begreift  auch,  dass  das  klinisehe  Bild  zuniichst  eine  Unter- 
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selieidnng  tier  beiden  Fillle  nicht  gestattet,  da  docli  die  FimctionsstSning 
die  gleiche  sein  muss,  an  welcher  Stelle  des  Neurons  das.selbe  geschiidigt 
wird  (von  gewissen  Einsehrankungon  dieses  Satzes  abzuselien).  Auf  eine 
solche  dem  Eiiekenmark  eigene  Krankheitsursache  deutet  die  Miterkran- 
kung  andercr  langer  Bahnen  bei  der  StrumpeU'schen  hercdittlren  Form. 
Die  Neuronlehre  gestattet  nun  auch,  sich  dariiber  hinauszusetzen,  dass 
bei  Infantilen  Cerebralliihmungen  von  iihnlieher  klinischer  Auspragung 
die  Pyramidenbaiin  sowolil  intact  als  aueh  degenerirt  und  abwesend  gefun- 
den'  werden  kann.  Was  wir  in  der  Klinik  feststellen,  ist  ja  niemals 
der  direete  Ausdruck  der  anatomischen  Liision,  sondern  nur  der  durch 
letztere  gesetzten  Fanctionsstorung.  Fur  die  Function  ist  das  Neuron  als 
Ganzes  in  Betraelit  zu  ziehen,  wiibrend  die  Pyramidenfaser  nur  ein 
Stiick  eines  Neurons  ist.  Wo  die  Eindenzellen  functionsuntuchtig  sind, 
gilt  es  fiir  die  Fanction  gleich,  in  welchein  Zustand  sieli  die  Pyraraiden- 
fasern  befinden ;  die  krankhaften  Affectionen  der  motorischen  Eindenzellen 
sind  aber  nicht  so  leicht  mit  unseren  Hilfsmitteln  zu  erkennen  wie  die 
der  markhaltigen  Pyramidenfiisern,  und  die  Vermutliung  hat  Alles  fur  sich, 
dass  es  mannigfacbe  solche  Krankheitszustilnde  gibt,  welche  zwar  die 
Function  der  Eindenzellen  storen.  aber  deren  trophischen  Einfloss  auf 
die  Pyramidenfasern  nicht  sichtlich  beeintraehtigen. 

Gelangt  man  so  dazu,  von  den  Befimden  an  den  Pyramidenfasern 
abzuseheu  und  die  Ergebnisse  anatomischer  Untersuchung  an  den  moto- 
rischen Eindenzellen  als  noch  wenig  verlasslich  zuriickzudrangen,  so  er- 
iibrigt  bloss  der  Standpunkt,  die  klinischen  Zeichen  als  Zeugen  fiir  eine 
Erkrankung  des  corticomotorischen  Neurons  anzurufen ,  die  sich  in 
Functionsstorung  dessolben  iiussert.  Es  stellt  sich  aber  sofort  die  Frage, 
wieso  Allgemeine  und  Paraplegische  Starre  der  Ausdruck  dieser  Func- 
tionsschwache  sein  konnen,  da  uns  doch  die  spastische  Lahmung  bereits 
als  Folgeerscheinung  derselben  Ursache  bekannt  ist.  Die  Beantwortung 
dieser  Frage  enthielte  die  pathologische  Physiologie  der  Allgemeinen  und 
Paraplegischen  Starre. 

Die  einzige  Auskunft,  die  sich  hier  etwa  bietet,  lautet  folgender- 
massen:  die  Functionsstorung  des  corticomotorischen  Neurons  gibt  andere 
Symptorae,  je  nach  ihrem  Grad,  wenn  sie  eine  allgemeine  ist  (auf  dif- 
fuser  Erkrankung  beruht).  Wo  diese  Function  voUig  aufgehoben  ist  (wie 
ira  Falle  der  Abtrennung,  Bahnunterbrechuug),  da  komrat  es  zur  Lah- 
mung. Oder  bei  Abtrennung  nur  eines  Antheiles  der  Verbindungen  zur 
Parese.  Starre  entsteht,  wenn  die  Function  des  corticalen  Neurons  bloss 
abgeschwacht,  nicht  aufgehoben  ist.  Starre  und  Lahmung  konnen  sich 
darum  in  beliebigem  Masse  und  nach  jeder  topischen  Anordnung  ver- 
mengen.  Die  Starre  wird  hiebei  aufgefasst  al's  die  Folge  des  Ueber- 
wiegens  spinaler  Innervation,  nicht  als  spinales  Eeizphiinomen.  Die  ver- 
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schiedeiie  BetJieiligiiiig  der  Extremitateu  an  der  Starre  und  an  der 
LahmunglasstdanneineErklaiTing  zu.  Die  corticale  Balm  hat  bei  Weitem 
mehr  Einlluss  auf  die  oberen  als  auf  die  unteren  Extremitateu.  Ent- 
fallt  der  Eindeneinfiuss  vollig,  so  nmss  sicli  dies  an  den  Armen  starker 
bemerkbar  machen  durch  ein  hohercs  Mass  von  Lahnmng  mit  Oontraetur; 
erfahrt  er  nur  eine  allgeraeine  qualitative  Herabsetzung,  so  bleibt  ihm 
fiir  die  Innervation  der  Arme  noch  eiue  gewisse  Bedeutung,  so  dass 
diese  gegen  Lahmung  und  Contractur  besser  als  die  Beine  bewabrt  sind. 
Die  paraplegische  Starre  wiire  somit  der  reducirteste  Ausdruck  einer 
unvollstandigen  und  allgemeinen  Punctionsstorung  des  corticomotorisehen 
Neurons. 

Es  soli  nicht  verhehlt  warden,  dass  diesem  Erklilrungsversucli  eine 
klinische  Thatsache  entgegenstelit,  das  Vorkommen  sehwerer  Idiotic  ohne 
Muskelspannungen  bei  hochgradigen  Liisionen  der  Rindengebiete.  In- 
des  kann  man  hier  noch  den  Eettuugsversuch  wagen,  die  Idiotie  hange 
yon  Punctionsaufhebung  anderer  Eindenneurone  als  der  motorischen  ab, 
wahrend  die  Ausbildung  und  Leistang  der  letzteren  intakt  geblieben  sein 
mag,  wie  es  sicher  hiiufig  umgekehrt  der  Fall  ist. 

Die  Forme],  auf  welch e  unsere  Erklarung  der  Typen  von  infantiler 
Starre  hinauslauft,  unterscheidet  sich  nicht  wesentlich  von  jeuer.  mit 
welcher  sich  Little  beschied:  Abschwachung  des  Gehirueinllusses. 
Um  zu  ihr  zu  gelangen,  mussteu  wir  uns  der  verlockenden  Macht  gewisser 
Momente  aus  der  Localisationslehre  entziehen,  welche  Little  noch 
unbekannt  waren. 

Cierade  wegen  der  Vieldeutigkeit  des  Symptoms  der  spastischen 
Paraplegie  und  der  paraplegischen  Starre  muss  man  aber  an  der  Erwar- 
tung  festhalten,  dass  eine  nahe  Zukunft  lehren  wird,  wie  vielerlei  Affec- 
tionen  derzeit  zum  paraplegischen  Typus  der  cerebralen  Diplegien  gerechnet 
werden,  die  an  ganz  andere  Stellen  des  nosographischen  Systems  versetzt 
werden  sollten.  Nicht  dass  die  cerebrale  Auffassuug  der  meisten  gemeinhin 
beobachteten  Falle  von  paraplegischer  Starre  in  Gefahr  stiinde,  aber  neben 
diesen  kommen  andere  Affectionen  des  Kindesalters  vor,  die  sich  gieich- 
falls  durch  eine  spastisehe  Paraplegie  auszeichnen  und  dennoch  in  keiner 
Verwandtschaft  mit  der  Infantilen  Cerebrallahmung  stehen  diirften.  Es 
ist  heute  noch  ganz  unmOglich,  den  Kreis  dieser  Formen  zu  umgrenzen, 
man  kann  nur  einzehie  Beobachtungen  hervorhebeu  und  somit  abseits 
von  den  Gruppen  der  Infantilen  Cerebrallahmung  stellen.  So  z.  B. 
beschreibt  Friedmann  nach  zwei  Krankengeschichten  eine  recidivirende 
(wahrscheinlich  luetische),  sogenannte  spastisehe  Spinalparalyse  im  Kiudes- 
alter,  welche  ausgezeichnet  ist  durch  die  in  ihrem  Namen  erwahnten 
Charaktere  und  dureh  die  vollige  Abwesenheit  cerebraler  Symptome. 
Friedmann  bringt  diese  infantile  Affection  in  Parallele  zu  der  jtingst 
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Ton  Erb  besL-liriebeueu  postluetischen  Kuekenmarkskrankheit  Ei'wachsener, 
obvvohl  letztere  (lurch  die  reg-eliuiissig-e  Betheiliguug  der  Blase  und  der 
Sensibilitiit,  sowie  durcli  die  gering-ere  Ausbildung  der  Muskelspannungen 
von  der  Pried inann'sclien  Kraiikheitsform  abweicht. 

Unter  deii  einzelnen  Symptomen  im  Bilde  der  Allgemeinen  und 
Paraplegischen  Starre  fordert  nocii  der  Strabismus  unsere  Aufmerk- 
samkcit  heraus,  weil  er  constante  Beziehungen  zu  klinischen  Typen  er- 
kennen  liisst.  Nach  den  Untersuchungen  von  Freud  koramt  dieses 
Symptom  bei  der  paraplegischen  Starre  hiiufiger  vor  als  bei  irgend 
eiuem  anderenTypus  derDiplegien,namlichin39'8  7o  der  paraplegischen  Piille, 
und  andererseits  wird  Strabismus  bei  Friihgeburt  hiiufiger  gefunden  als 
bei  irgend  welcher  anderen  Aetiologie,  niimlich  wiederum  in  39"47o 
(gegen  16-2  7o  der  Asphyxien  z.  B.).  Freud  meint  daher,  die  Gruppe 
,,Paraplegische  Starre  —  Friihgeburt  —  Strabismus"  entspreche  einem 
klinischen  Zusammenhange,  und  bemiiht  sich,  die  Eelation  innerhalb 
dieser  Gruppe  festzustellen,  ob  der  Strabismus  etwa  direct  mit  der  Para- 
plegie  zusammenhiingt,  oder  ob  er  eine  ihr  nebengeordnete  Folge  der 
Friihgeburt  darstellt.  Er  neigt  zur  letzteren  Annahme,  die  er  mit  einem 
Erklarungsversuch  des  Strabismus  in  Uebereinstimmung  bringt.  Von  der 
atiologisehen  Bedeutung  der  Meningealblutungen  fur  die  Erklarung  der  All- 
gemeinen und  Paraplegischen  Starre  erfiillt,  erinnert  er  daran,  dass 
Konigstein  1881  durch  Spiegeluntersuchung  Neugeborener  relativ 
hiiufig  (in  10%  der  Fallej  Netzhautblutungen  nachweisen  konnte,  die 
sich  zwar  in  der  Kegel  nach  wenigen  Tagen  resorbiren,  aber  hei  massen- 
hafterer  Bntwicklung  immerhin  Eetinaelemente  zerstoren  und  dadurch 
Ursache  spater  gefundener  „Amblyopien  ohne  Befund"   werden  konnen. 

Konigstein  leitet  ihre  Entstehung  von  dem  grossen  Druck  ab,  dem 
der  kindliehe  Schadel  wahrend  der  Geburt  ausgesetzt  ist;  „dagegen  spricht 
aber",  meint  er,  „derUmstand,  dass  bei  schwerer  Zaugengeburt,  bei  Stirn- 
lagen,  grossen  starken  Kindern  die  Hamorrhagien  relativ  nicht  haufiger 
beobachtet  werden  als  bei  kleinen  Kindern  und  Friihgeburten,  v^o  die 
(jeburt  eine  verhiiltnissmilssig  leichte  und  rasche  ist".  Er  fand  diese 
Hamorrhagien  in  der  That  etwas  haufiger  bei  Friihgeburten  (18  7o)  ^.Is 
bei  rechtzeitig  Geborenen  (10%)-  Schleich  (Mittheilungen  aus  der 
ophthalmologischen  Klinik  in  Tubingen,  1882)  bestatigte  den  Fund  von 
Konigstein,  fand  die  Netzhautblutungen  auch  bei  normal  geborenen 
Kindern,  besonders  hiiufig  aber  bei  Kindern,  „derenMiitter  ein  enges  Becken 
hatten".  Er  zieht  demnach  die  Circulationsstorungen  bei  protrahirter  Geburt 
zur  Erklarung  heran ;  seine  Differenz  mit  Konigstein  erklart  sich  befrie- 
digend  aus  der  beigefiigten  Angabe,  dass  die  von  ihm  untersuchten 
Kinder  fast  alle  ausgetragen  waren. 
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In  diesen  Netzhantblutungen  und  der  durch  sie  hervorgenifenen 
Amblyopic  sucht  nun  Frond  die  Ursache  des  bei  der  paraplegischen 
Starre  so  hiiufigen  Strabismus.  Wie  man  merkt,  stiitzt  er  sieh  dabei  auf 
die  durch  thatsachlichen  Nachweis  nicht  erhartete  Annahme,  dass  der 
Strabismus  bei  der  Infantilen  Starre  regelmiissig  von  Arablyopie  begleitet 
sei.  Ganghofner  hat  die  Beziehung  zwischen  Strabismus  und  para- 
plegiseher  Starre  in  seiner  kleinen  Beobachtungsreihe  (53  Falle)  noch 
inniger  gefunden,  und  zwar  60  7o  (9  I'alle  von  15).  Das  atiologische 
Moment  der  Priihgeburt  war  aber  in  diesen  Fallen  so  sparlieh  vertreten, 
dass  sich  hieraus  ein  Einspruch  gegen  die  von  Freud  bevorzugte  Art 
des  Zusammenhanges  zwischen  Paraplegischer  Starre,  Friihgeburt,  und 
Strabismus  ergibt. 


Das  physiologische  Yerstandniss  des  Symptoms  ,, Chorea"  und  somit 
der  ehoreatischen  Typen  unter  den  cerebralen  Diplegien  war  von  jeher 
ein  unvollkommenes  und  scheint  auch  heute  nicht  erreieht  zu  sein.  Wie 
in  der  historischen  Einleitung,  S.  14,  erortert,  wareu  die  zuerst  ge- 
gebenen  Erkliirungsversuche  der  Chorea  localisatorische  und  gipfelten  in 
dem  Satze,  dass  Chorea  erzeugt  werde  durch  Liisionen,  welche  nicht 
direct  die  motorische  Eindenbahn  betreffen,  sondern  wegen  ihrer  Nach- 
barschaffc  eine  irritirende  Wirkung  auf  irgend  eine  Stelle  der  lang- 
gestreckten  Bahn  zu  aussern  vermogen.  Freud  und  Eie  haben  hinzuge- 
fiigt,  dass  ausser  diesem  Moment  der  Localisation  eine  besondere  reiz- 
bare  Disposition  der  normalen  Hirnpartien,  zumal  der  corticomotorischen 
Bahn  fiir  die  Eutstehung  der  Chorea  erfordert  werde.  Sie  abstrahiren 
diese  Forderung  augenscheinlich  von  dem  einzig  vorhandenen  SectioDs- 
befund  einer  ehoreatischen  Parese  (Landouzy),  welcher  einen  Krank- 
heitsbefund  ausserhalb  und  in  der  Nahe  der  motorischen  Bahn  aufweist, 
wahrend  die  Krankengeschichte  berichtet,  dass  die  choreatische  Parese 
acut  nach  einer  Schreckwirkung  eingesetzt  hatte. 

Der  reinste  und  bestverwerthete  Sectionsbefund  einer  Diplegie  vom 
ehoreatischen  Typus,  der  von  Anton  herriihrt,  scheint  einer  Deutung 
wie  der  eben  vorgebrachten  giinstig.  Anton's  Patient  war  ein  9jahriger 
Knabe  aus  nervos  belasteter  Familie;  ein  alterer  Bruder  litt  an  den 
gleichen  Zustanden;  der  kleine  Kranke  und  andere  Geschwister  sind  friih 
gestorben.  Nach  normaler  Geburt  und  anfanglich  guter  Entwicklung 
machte  das  Kind  im  neunten  Lebensmonat  einen  Scharlach  durch,  in  der 
Eeconvalescenz  nach  diesem  setzten  die  Krankheitserscheinungen  ein. 
die  seither  stabil  als  Allgemeine  Chorea  bezeichnet  werden  diirfen. 

Der  ganze  Korper  in  lebhafter  Bewegungsunruhe ,  die  Gehen. 
Stehen  und  Sitzen  unmoglich  macht;  jede  Action  der  Hilnde  durch 
schleudernde  Mitbewegungen  gestort,   durch  psychische  Anregung  die 
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Unruhe  erheblich  gesteigert.  Die  Sprache  gut,  abor  die  Articulation  ab- 
gerissen,  Pausen  luid  Wortwiederlioliingen ;  der  Bliek  imrubig,  Kopf- 
haltimg  und  Rube  der  Zunge  erscbwert,  die  Muskulatur  besonders  in  den 
Armen  gut  entwickelt,  der  Tonus  nieht  erbobt,  an  den  Fingern  und 
Zehen  abnorme  Ueberstreckungen  und  spontane  Athetosebewegungen. 
Hauiiges  Ueberspringen  des  Bewegungsirapulses  auf  die  antagonistische 
Muskelgruppe ;  die  automatiscben  Beweguugen  batten  coordinirten  Cba- 
rakter,  mancbe  eomplicirte  Leistung  gelang  dem  Kranken,  wenn  er  sie 
raselr  ausfiihren  konute,  ebe  die  Stoning  dureb  die  Mitbewegungen  ein- 
trat.  Die  Intelligenz  des  Ivnaben  erscbien  unvermindert. 

Diesem  classiscben  Bilde  von  Allgeraeiner  Cborea  entsprach  eine 
vereinzelte,  aber  symmetriscbe  Lasion  im  Gebirn.  Nur  das  Putamen  des 
Linsenkerns  war  in  beiden  Hemispharen  erkrankt,  die  graue  Substauz 
wie  zersprengt  durcb  Einlagerung  kleiner  Herde,  'die  aus  Bindegewebe 
mit  Nervenfaserresten  bestanden  und  in  ihrer  Mitte  ein  kleines  Gefass 
entbielten.  Anton  erklart  diese  Veranderung  fur  den  Ausgaug  einer 
Erweicbung  und  leitet  diese  multiplen  Herde  von  einer  allgemeinen 
Circulationsstorung  im  Gebirn  ab,  die  vermoge  meebaniseber  wie  dispo- 
sitioneller  Bedingiiugen  gerade  diese  Hirnpartie  scbadigen  musste,  wobei 
er  sicb  auf  den  Befund  symmetriscber  Erweicbungen  in  den  inneren 
Linsenkerngbedern  nacb  Koblenoxydvergiftung  berufen  kann.  Er  stebt 
nicbt  an,  die  AUgemeine  Oborea  seines  Kranken  von  den  symmetriscben 
Lasionen  der  Linsenkerne  abbiingen  zu  lassen. 

Um  die  Beziebung  der  patbologiscb-anatomiscben  Befunde  zur  Ver- 
ursacbung  des  Symptoms  „Cborea"  zu  wtirdigen,  muss  man  liber  das  Gebiet 
der  diplegisehen  Kindercborea  binausgeben. 

Die  patbologiscbe  Anatomie  der  Cborea  ist  wiederbolt  in  zusammen- 
fassenden  Darstellungen  behaudelt  worden,  auf  welcbe  bier  verwiesen 
werden  kann,  so  von  Eliseber  (Vircbow's  Arcbiv,  1875),  Dana 
(Brain  1890),  Kroemer  (Arcbiv  f.  Psycb.,  XXIII,  1892). 

Fiir  die  Bedeutung  von  Erkrankungen  der  grossen  Hirngangben 
ist  bereits  Broadbent  1869  eingetreten,  der  die  Chorea  minor  durch 
capillare  Embolien  in  Streifenbiigel  und  Sebbtigel  zu  erklaren  sucbte. 
Die  emboHscbe  Tbeorie  der  Cborea  ist  wobl  verlassen,  aber  das  Vor- 
kommen  krankbafter  Veranderungen  in  den  grossen  Gangben  bei  Chorea 
wurde  von  zabb-eicben  Untersucbern  bestatigt  und  als  bedeutsam  ber- 
vorgeboben.  So  bat  z.  B.  Demange  in  neun  Sectionen  von  Fallen  mit 
Cborea  secbsmal  Lasionen  des  Linsenkernes  nacbgewiesen,  darunter  fiinfmal 
bilaterale.  Eine  Zeit  lang  zogen  die  von  Eliseber  aufgefundenen  kuge- 
ligen,  coneentriscb  gescbicbteten  Korpercben  in  den  inneren  Gliedern 
der  Linsenkerne  bei  Cboreatiscben  die  Aufmerksamkeit  auf  sicb,  die  von 
Pleehsig  als  Amyloid  gedeutet  wurden,  bis  Wollenberg  1892  zeigte, 
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dass  diese  Gebilde  in  deu  Grossliirnganglion  Clioreatischer  uicht  constant, 
daliir  in  den  Geliirnen  auderer  Personen  oftmals  sehr  reichlich  vorkom- 
men.  Der  Broadbent'schon  Lehre  stehea  aber  zwei  Reilien  von  That- 
sachen  im  Wege;  erstens,  dass  haulig  genug-  ganz  analoge  Lasionen  in  den 
Grosshiniganglien,  zumal  im  Linsenkern,  gefunden  worden  sind,  wo  im 
Leben  keine  Ciaorea,  ja  tiberhaupt  kein  klinisches  Symptom  beobachtet  worden 
war  (Heboid);  zweitens  dass  andere  Autoren  in  zahlreielien  Sectionen 
von  Chorea  anstalt  der  Herde  in  den  grossen  Ganglien  die  mannigfaeh- 
sten  Veranderungen  uud  in  den  verschiedensten  Ilirnpartien  consta- 
tiren  konnten,  und  zwar  Veranderangen  an  den  Hirnliauten  (Tumoren, 
Pachymeningitis),  an  der  Einde,  im  Hemisphilrenmark,  diffuse  Verande- 
rungen wie  Oedem,  Hyperamie,  kleine  Extravasate  oder  selbst  eiuen 
voUig  negativen  Befund  erhielten. 

Speciell  in  der  pathologischeu  xVuatomie  der  Chorea  chronica  pro- 
gressiva scheinen  Affectionen  der  Hirnhiiute  eine  EoUe  zu  spielen;  eine 
Autopsie  von  Kroemer  bei  chronischer  Chorea  mit  psychischen  Storungen 
fasst  nach  den  Worten  des  Autors  AUes  zusammen,  „was  je  einraal  bei 
einem  an  Chorea  Verstorbenen  beobachtet  worden  ist" :  Entziindung  der 
Hirnhaute  rait  Producten  alteren  und  frischen  Datums,  Zerstorungen  in 
Thalamus  und  Corpus  striatum  und  Erkrankung  der  Pyramid enbahnen  im 
Eiickenmarke.  Eine  der  jiingsten  Autopsien  (von  Kalischer  und  Kr on- 
thai  1895)  ergab  nur  geriugere  Veranderungen  an  den  Hirnhauten,  inten- 
sivere  an  der  Bia  mater  spinalis.  Die  Hirnrinde  war  schon  makroskopisch 
iiberall  als  atrophisch  zu  erkennen.  Miki'oskopisch  traten  die  Befuude  am 
Nervengewebe  weit  zuriick  gegen  die  an  den  auderen  Hirngeweben.  Die 
Hirngefasse  waren  verdickt,  bindegewebig  entartet,  zum  Theil  obhterirt, 
in  der  Einde  und  subcortical  fand  sich  kleiuzellige  Infiltration  von  nicht 
deutlich  herdartigem  Charakter;  im  Eiickenmark  diffuse,  nicht  systematische 
Degeneration. 

Oppeuheim  und  Hoppe  haben  1893  im  Gegentheile  herdartig 
auftretenden  Veranderungen  in  der  Hirnrinde  und  Marksubstanz,  die  von 
den  Gefasseu  und  von  der  Glia  ausgelien  solleu,  die  grossere  Bedeutung 
zugewiesen.  Das  anatomische  Substrat  der  Chorea  hereditaria  ist  nach 
ihnen  eine  miliare,  disseminirte  Encephalitis  corticalis  et  suhcorticalis, 
zu  der  Eindenatrophie  sich  hinzugesellen  kann. 

Es  kann  demnaeh  nicht  Wunder  nehmen,  dass  einzelne  Autoren 
eine  Localisation  der  Chorea  uberhaupt  ablehnen,  wahrend  andere  sie  fiir 
eine  corticale  oder  selbst  spinale  Affection  erklaren.  K abler  und  Pick 
haben,  wie  erwiihnt,  der  Mannigfaltigkeit  der  anatomischen  Befunde  bei 
Chorea  Eechnung  getragen,  indem  sie  ein  functionelles  Moment  in  die 
nach  Localisation  strebende  Erklarung  der  Chorea  einfuhrten.  Nach  ihnen 
ist  die  Chorea  der  Ausdruck  einer  fortdauernden  Eeizung  der  cortieo- 
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motorischen  Bahn  durch  einen  sie  nicht  selbst  betreffenden,  sondern 
ihr  benachbarten  Kranklieitsherd,  dessen  eigene  Localisation  darin  gleich- 
giltig  ist,  also  ein  indirectes  iind  topisch  vieldeutiges  Herdsymptoin. 
Diese  Lehre  hat  zahlreiche  Anhaiiger  gewonnen,  iinterliegt  aber  mehreren 
gewichtigen  Einwiinden.  Zunachst,  dass  die  Lage  der  Herde,  die 
man  bei  Chorea  findet,  eine  Einwirkung  auf  die  Pyramidenbahn  nicht 
immer  anzunehmen  gestattet,  sondern  dass  es  sich  bei  Chorea  um  coor- 
dinirte  Impulse  handelt,  die  nicht  einfach  Folge  von  Eeizwirkungen  sein 
diirffen.  Ferner  kanu  man  aber  noeh  einwenden,  dass  wir  dieWirkungen 
bloss  angrenzender  Liisionen  auf  die  P3a-amidenbahn  aus  anderen  Krank- 
heitsfallen  zu  erkennen  glauben,  in  denen  sich  aber  nicht  Chorea,  sondern 
fliichtige  imd  unvoUkommene  Paresen  ergeben. 

Man  kanu  es  daher  nur  willkommen  heissen,  dass  Anton  einen 
anderen  Weg  zur  Aufklarung  des  Symptoms  „Chorea"  eingeschlagen  hat. 
Er  kniipft  an  die  Bemerkung  von  Freud  an,  dass  die  Bewegungeu, 
welche  der  normale  Siiugiing  in  den  ersten  Wochen  und  Monaten  voll- 
iuhrt,  die  grosste  Aehnlichkeit  mit  den  choreatischen  oder  athetotischen 
Bewegungen  zeigen,  welche  man  bei  kranken  Kindern  in  spiiterem 
Lebensalter  beobachtet.  Chorea  und  Athetose  wilren  somit  nicht  eigent- 
lich  neue  Symptome  und  directe  Folgen  von  Herderkrankung,  son- 
dern entsprachen  der  Fortdauer  oder  Wiederkehr  von  Gehirnausserungen, 
welche  durch  die  Innervationserziehung  sonst  normaler  Weise  bald  unter- 
driickt  werden.  Einen  ahnliclien  Gesiehtspuukt  hatte  Anton  selbst  in  Betreff  des 
Muskeltonus  der  Neugeborenen  geiiussert.  Der  Neugeborene  zeigt  anfangs 
deuthche  Flexionsspannungen  der  Extremitaten,  welche  im  Verlauf  der 
Functionsentwicklung  schwinden,  so  dass  die  AUgeraeine  Starre  als  Fort- 
bestand  primitiver  Innervationsverhaltnisse  gedeutet  werden  kann.  In 
Betreff  des  Muskeltonus  huldigt  Anton  der  von  Adamkiewicz  aufge- 
stellten  Lehre,  welche  den  Spannungsznstand  durch  das  antagonistische 
Zusammenwirken  der  Hirninnervation  und  des  Euckenmarkseinflusses  er- 
klart.  Letzterer  versetzt  die  Muskeln  in  Hypertonie,  wenn  er  allein  zur 
Wirkung  gelangt,  in  Folge  von  Entwicklungshemmung,  functioneller  Unreife 
oder  Erkrankung  der  cerebralen  Bewegungsbahn;  der  Gehirneinfluss  da- 
gegensetztdiesenspinalenTonusherab.Einanaloges  Verhaltniss,vermuthetnuu 
Anton,  bestiinde  zwischen  einzelnen  Bahnen  aus  den  Grosshirnganglien, 
welches  seinen  Einfluss  auf  die  Innervation  der  Korpermuskeln  iiussert. 
Dem  Kiickenmarke  wiirden  durch  die  Haubenbahn  Impulse  zu  automati- 
schen  Bewegungen  zugeleitet,  welche  durch  das  antagonistische  Zu- 
sammenwirken zweier  aus  verschiedenen  Quellen  stammender  Einfiiisse 
regulirt  werden.  Der  eine,  Bewegung  heramende,  Einfluss  riihre  wahr- 
scheinlich  voni  Linsenkern  her;  durch  seinen  Wegfall  entstehe  der 
Bewegungsiiberschuss  der  Chorea.  Eine  andere  Bahn  aus  dem  Tlialamus 
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opticus  wirke  als  Anregung  fUr  automatische  Impulse;  Thalamuserkraa- 
kung  hat  darura,  wie  er  aus  einer  eigenen  Beobachtung  sehliesst,  die 
Verriugeruiig  automatiselier  Bewegungen  (z.  B.  der  .Milbewegiingen,  der 
Mimik)  zur  Folge. 

Anton  verliehlt  sich  niclit,  dass  diese  Theorie  noch  aller  thatsach- 
lichen  Stiitzeu  entbelirt.  Man  darf  wirklich  daran  zweifeln,  ob  der 
Mechaiiismus  der  cerebralen  Innervation  der  Muskeln  hiemit  zutreffend 
in  seine  Bestandtheile  aufgelost,  und  ob  die  functionellen  EoUen  den 
organischen  Triigern  richtig  zugetheilt  sind.  Der  Grundgedanke  Anton's 
aber,  die  Chorea  nicht  als  Herd-  oder  Eeizungssymptom,  sondern  als 
Erfolg  einer  Gleiehgewichtsstorung  zwischen  antagonistiseh  wirkenden, 
an  verschiedene  Hirnorgane  gebundenen  Innervationseinfliissen  aufzu- 
fassen,  erscheint  aller  Beachtung  werth  und  bedeutet  einen  unzweifel- 
haften  Fortschritt  im  Verstandniss  der  Symptome,  dureh  welche  sich  die 
Erkrankungen  des  nervosen  Centralorgans  aussern.  Wir  miissen  uns  vor- 
halten,  dass  die  Hirnorgane  oifenbar  nicht  dazu  bestimmt  sind,  uns  ihre  Er- 
krankujDg  durch  pathognomonische  Zeichen  zu  verrathen;  ■ —  solche  fehlen 
uns  ja  fiir  machtige  und  doch  gewiss  nicht  unthatige  Gehirngebiete ;  — 
dass  sie  als  Bestandtheile  von  sehr  complicirt  zusammengesetzten  Meeha- 
nismen  functioniren,  und  dass  die  von  uns  beobachteten  pathologischen 
Symptome  nicht  der  directe  Ausdruck  der  Lasion  sind,  weder  den  Sitz, 
noch  die  Ausdehnung,  Intensitat  oder  Nalur  derselben  unmittelbar  anzeigen, 
sondern  bloss  die  Functionsanderung,  welche  durch  diese  Momenta 
bedingt  ist.  Fiir  einzelne  Symptome  ist  es  uns  gelungen,  iiber  die  Func- 
tionsstoruug  hinweg  die  directere  Beziehung  zwischen  der  klinischen 
Erscheinung  und  einem  einzelnen  Charakter  der  Lasion  zu  erhasehen : 
wir  diirfen  uns  aber  nicht  verwundern,  wenn  dies  bei  den  Typen  der 
Infantilen  Cerebrallahmung  nicht  gehngt,  so  dass  hier  die  Erklarungs- 
versuche  —  vorlaufig  oder  selbst  definitiv  —  bei  physiologischen  Formeln  Halt 
machen  miissen.  Zwischen  Klinik  und  pathologischer  Anatomic  des 
Nervensystems  sind  —  wahrscheinlich  ganz  allgemein  —  mehr  Mittel- 
glieder  eingeschoben,  als  wir  in  der  Freude  iiber  die  Exactheit  greifbarer 
Veranderungen  und  in  der  ersten  Ueberraschung  iiber  die  Existenz  einer 
Hirnlocalisation  gerne  wahrnehmen  wollten. 


YIL  Familiare  und  liereditare  Eorinen. 

Ein  besonderes  Interesse  hat  sich  in  den  letzten  Jahren  einer 
Anzahl  Yon  Beobachtungen  zugewendet,  welche  die  Auffassnng  der 
cerebralen  Diplegien  Jiauptsachlich  dadurch  beeinfliissen,  dass  sie  identi- 
sche  Oder  ahnliche  Krankheitsbilder  als  Familienerkrankungen  zeigen, 
die  entweder  bei  mehrereu  Gliedern  einer  Generation  oder  in  mehreren 
Generationen  nach  einander  gefunden  werden.  Um  die  Bedeutung  soleher 
Falle  besser  zu  wtirdigen,  thut  man  wahrscheinlich  gat,  eine  Ueberschau 
tiber  eine  grossere  Eeihe  von  Formen  anzustreben,  wenn  man  aucb  dabei 
das  Gebiet  der  Infantilen  Cerebral] ahmung  nothwendig  iiberschreitet, 
Geht  man  von  dem  Interesse  der  Kinderlahmung  aus,  so  bietet  sich  uns 
naehstehende  vorlaufige  Anordnung  des  bekanntgev^ordenen  Materials, 
fiir  die  man  eine  anders  begriindete  Berechtigung  natiirlich  nicht  bean- 
spruchen  wird: 

a)  Vorkommen  verschiedener  oder  bloss  ahnlicher  Bilder  von  In- 
fantiler  Cerebrallahmung  in  derselben  Familie. 

IS)  Familiares  oder  hereditiires  Vorkommen  typischer  Diplegien. 

c)  Familiare  (respective  hereditare)  Krankheitsbilder,  die  den 
typischen  Diplegien  noch  anzureihen  sind. 

d)  FamiUare  Erkrankungen  des  Kindesalters,  die  sich  merklich  vom 
Charakter  der  Infantilen  Cerebrallahmung  entfernen. 

e)  Familiare  (respective  hereditare)  Erkrankungen  des  spateren  Alters. 

a)  Nicht  identische  Falle  von  Infantiler  Cerebrallahmung  in 

derselben  Familie. 

Beobachtungen  dieser  Art  finden  sich  vielfach  in  der  Literatur  zer- 
streut,  an  sich  unscheinbar;  well  sie  nicht  mehr  als  zwei  Geschwister 
betreffen,  scheinen  sie  auch  der  Erklarung  keine  besonderen  Schwierig- 
keiten  zu  bereiten,  obwohl  das  gemeinsame  atiologische  Moment  der 
geschwisterlichen  Affection  keineswegs  immer  klar  zu  erkennen  ist. 

So  z.  B.:  Fall  IX  von  Little,  eine  Frtihgeburt,  ist  mit  paraplegi- 
scher  Starre  behaftet,  war  fruher  ein  Fall  von  AUgemeiner  Starre. 
Ein  alterer  Bruder  bekam  mit  15  Monaten  eine  spastische  Affection 
eines  Beines  nach  zvi^ei-  bis  dreitagigem  fieberhaften  Unwohlsein  (?). 
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Naef  erwilhnt  von  dem  Patienten  I  seiner  ..eomplicirten  spastischen 
Spinalparalysen",  dass  er  eine  Schwester  hat,  „wele.he  etwas  sehwach 
auf  den  Fiissen  und  in  der  Spraehe  ist".  Nach  Angal^e  der  Eltern  soil 
es  sicli  um  dieselbe  Kranklieit,  nur  in  gelinder  Form,  liandeln. 

Freud  hat  in  seiner  Sammlung  von.  53  Fallen  zwei  Schwestern 
(XIV  und  XLT),  von  denen  die  iiltere  das  Bild  einer  Allgemeinen  Chorea 
bietet,  die  sich  nach  normaler  Geburt  mit  Fraisen  in  den  ersten  Lebens- 
tagen  eingefiihrt  hat.  Die  jtingere  Schwester  zeigt  eine  leichte  Form  von 
AUgemeiner  Starre  und  als  atiologisches  Moment  protrahirte  asphyktische 
Geburt.  Keido  Kinder  sind  schwachsinnig  und  haben  Strabismus  con- 
vergens;  ein  drittes  unter  Fraisen  gestorben. 

Mehrere  Autoren  haben  darauf  aufraerksam  gemacht,  dass  in 
raanchen  Farailien  neben  der  cerebralen  Diplegie  eine  iibergrosse  Kinder- 
sterblichkeit  zu  constatiren  ist,  oder  dass  Friihgeburt,  Kindersterl)lich.keit 
und  Infantile  Oerebralliihmung  dort  neben  einander  bestehen. 

h)  Familiiires  Vorkommen  eines  klinischen  Typus  von  Diplegie. 

Feer  beschreibt  als  Falle  XV  und  XVI  seiner  eigenen  Beobach- 
tungen  zwei  Briider,  die  beide  schwere  Allgeraeine  Starre  zeigten.  Der 
iiltere,  normal  geborene  war  „Halbidiot",  derjungere,  ein  Zwillingskind  und 
Friihgeburt,  von  „sehr  getriibter"  InteUigenz. 

Ganghofner   hat    ein   Geschwisterpaar   mit  AUgemeiner  Starre 

beobachtet  (Fall  XXXK  und  LI  seiner  Tabellen)  : 

Marie  P.,  3  Jabre  alt,  bis  zu  1  Jalir  gesund,  zu  welcher  Zeit  Schwjiche 
imd  Zittern  der  Beine  bemerkt  wurden.  Gang  nur  mit  Unterstutzung  moglich. 
Begann  rait  2  Jaliren.  zu  sprechen,  spricht  scandirend.  latelligenz  gut.  Ec- 
wegungen  der  Arm e  ataktisch,  an  den — iibrigens  trophisch  verkiimmerten  ^ — 
Beinen  Eeflexsteigerung,  leichte  Spasmen.  Mit  3  Jahren  soil  der  Gang  sich 
sehr  gebessert  haben,  doch  waren  die  Hiinde  noch  ungesehickt  und  die  Sprache 
gestort. 

Ein  jtingerer  Bruder,  mit  6  Jahren  beobachtet,  konnte  erst  mit  3  Jahren 
stehen,  zu  welcher  Zeit  auch  die  Sprachentwicklung  begann.  Er  zeigt  Strabis- 
mus  convergens,  geringe  InteUigenz,  ungeschickte  Bewegungen  der  Hande, 
schwankenden  Gang  mit  versteiften  Knien,  der  nur  bei  Unterstutzung  moglich 
wird,  Eeflexsteigerung,  Fussclonus. 

Ausser  den  beiden  erkrankten  Geschwistern  noch  vier  Kinder,  von  denen 
zwei  gesund  sind,  zwei  Mb  verstarben;  von  den  letzteren  eines  eine  Friihgeburt. 

Der  Werth  solclier  Beobachtungen  liegt  auch  zum  Theil  darin,  dass 
sie  uns  zu  warnen  vermogen,  gewisse  Aetiologien  und  einzelne  Sym- 
ptome  nicht  in  ihrer  diagnostisehen  Bedeutung  zu  iiberschatzen.  Man 
wird  geneigt  sein,  derartige  Affectionen  bei  Geschwistern  ftir  wesens- 
gleich  zu  erkliiren,  und  dabei  zeigt  der  eine  Fall  Feer's  Friihgeburt,  der 
andere  nicht;  bei  einem  der  Kinder  aus  Ganghofner's  Sammlung  findet 
sich  Strabismus,  der  beim  anderen  fehlt. 
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Wichtige  Beobachtungen  tibei-  das  familiare  Auftreten  einer  aller- 
sehwersten  Form  von  Infantiier  Cerebralliihraung,  die  sich  regelmassig 
mit  Blindheit  zu  verbinden  und  durcli  einen  rapiden  Ablauf  auszuzeichnen 
scheint,  findensich  inmehrerenArbeitenvon  Sachs,  zuletzt  zusammengefasst 
im  New-York  med.  Jom-nal,  30.  Mai  1896.  Die  ersten  Mittheilungen  des 
Autors  liessen  die  Haufigkeit  imd  den  exquisit  familiaren  Charakter  des 
Leidens  vorerst  nur  ahnen: 

I.  S.,  erstgeborenes  Kind  gesunder  Eltern ;  Trauma  der  Mutter  ohne 
Folgen  im  filnften  Monat  der  Graviditat.  Das  Kind  wird  rechtzeitig  geboren 
und  scheint  in  jeder  Hinsicht  normal.  Im  Alter  von  2—3  Monaten  wird  das 
Kind  theilnahmslos,  zeigt  Nystagmus  und  bleibt  von  da  in  seiner  Entwick- 
lung  stehen.  Es  liegt  bis  zu  seinem  mit  2  Jahren  erfolgenden  Tode  auf  dem 
Eiicken,  ohne  je  eine  willkiirUche  Bewegung  zu  versuchen,  zeigt  grosse  Ee- 
llexerregbarkeit  gegen  Gerausche  und  Beriihrungen,  die  Muskeln  sind  alle  schlaff, 
nie  Spannungen.  Atrophia  n.  opt.  mit  besonderem  ophthalmoskopischem  Befund. 

Bei  der  Section  fand  sich  grosse  Yereinfachung  der  Windungen,  grosse 
Tiefe  der  Furchen,  Sklerose  der  Einde,  oberflachliche  Einlagerung  von  Kalk- 
plattchen.  Nach  dem  histologisehen  Befund  schliesst  Sachs  auf  einfache  Ent- 
wicklungshemmung. 

In  derselben  Familie  kam  spater  ein  analoger  Fall  vor.  Auch  hier 
normale  Geburt,  vortreffliche  Entwicklung  bis  zum  flinften  Monate,  dann  aber 
wurde  das  Kind  theilnamslos,  blind  und  schwerhorig  und  erlag  unter  dem 
Krankheitsbilde  einer  spastischen  Diplegie  mit  19  Monaten. 

II.  13  monatlicher  Knabe,  bis  zu  6  Monaten  normal  entwickelt,  dann 
aber  plotzlicher  Eintritt  geistiger  Verkiimmerung,  Erblindung,  spastische  Para- 
plegia und  grosse  Eeflexerregbarkeit.  Drei  andere  Kinder  desselben  Paares 
waren  im  sechsten  Monate  in  gleicher  Weise  erkrankt  und  bis  zum  Ende  des 
zweiten  Lebensjahres  zu  Grunde  gegangen. 

Bei  all  diesen  Fallen  hatten  Gonvulsionen  gefehlt. 

Spaterhin  erfubr  Sachs,  dass  iihnliche  Falle  von  infantiier  Erkran- 
kung  durch  ihre  Sehstorung  und  den  dabei  vorhandenen  ophthalmoskopi- 
schen  Befund  das  Interesse  von  Augenarzten  wie  Knapp  und  Roller 
erregt  hatten.  Er  konnte  sich  von  der  vollen  Uebereinstimmung  des 
klinischen  Bildes  und  Yerlaufes  dieser  Falle  mit  seinen  eigenen  Beob- 
achtungen liberzeugen  und  konnte  so  Notizen  iiber  19  Falle  sammeln, 
die  sich  auf  10  Familien  vertheiiten.  Die  nun  als  haufig  erkannte  Aflfec- 
tion  benennt  er  „Araaurotie  family  Idiocy"  und  charakterisirt  sie  durch 
folgende  Syraptome : 

1.  Auftreten  bei  mehreren  Kindern  derselben  Generation  nach  nor- 
maler  Geburt  und  anfanglich  normaler  Entwicklung. 

2.  Auftreten  von  psychischer  Hemmung  wiibrend  der  ersten  Lebens- 
monate,  die  sich  bis  zu  absoluter  Idiotic  steigert. 

3.  Abnahme  des  Sehvermogens  mit  Ausgang  in  Blindheit  (dabei 
nachweisbare  Veriinderungen  des  Augenhintergrundes  und  endliche 
Atrophic  der  Sehnerven). 

Freud,  Cerebrale  Klnderllihmung.  17 
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4.  Mehr  oder  minder  deutlich  spastisehe  Lahraung  der  Extremitiiten. 

5.  Rasclier  A.blauf  und  Tod  im  Marasmus  zu  ungefiihr  2  Jahren. 
Inconstant  war  das  Auftreten  von  Strabismus  und  Nystagmus,  ziem- 

lieh  veriinderlich  in  der  Eeihe  die  Ausbildung  der  spastischen  Symptome. 
Die  anatomische  Kenntniss  dieser  Affection  beruht  auf  zwei  Sectionen  von 
Sachs  (von  den  beiden  ersterwilhnten  Filllen)  und  einer  von  Kingdon 
mit  wesentlich  identischem  Ergebniss.  Die  erste  Autopsie  von  Sachs 
zeigte  vielfache  Atypien  der  Windung  und  qualitative  wie  quantitative 
Abweichungen  im  histologischen  Baue  der  Hirnrinde;  die  zweite  Section 
desselben  Autors  wie  die  von  Kingdon  ervviesen  die  gleichen  Befunde 
in  der  Hirnrinde,  die  sich  somit  als  das  WesentUche  erkennen  liessen, 
bei  normal er  Windungsentwicklung.  Sachs  deutet  demnach  den  Befund 
als  reine  Agenesia  corticalis  und  Folge  von  Entwicklungshemmung, 
da  Anzeichen  von  Gefasserkrankungen.  oder  entziindlichen  Vorgangen  ver- 
misst  wurden. 

Als  Aetiologie  der  Erkrankung  mochte  Sachs  Blutsverwandtschaft 
und  hereditare  Belastung  der  Eltern  gelten  lassen;  iibrigens  gehorten  15 
(vielleicht  sogar  siimmtliche)  Falle  israelitisehen  Pamilien  an.  Die  Ab- 
wesenheit  der  hereditaren  Syphilis  (nach  Anamnese  und  anatomischer 
Untersuchung)  wird  vom  Autor  nachdriicklich  hervorgehoben. 

Sachs  erhebt  gelinden  Einspruch  dagegeo,  dass  seine  „Familiare 
Idiotie  mit  Amaurose"  den  cerebralen  Diplegien  zugereehnet  werden 
solle.  Indess  halten  wir  uns  fiir  berechtigt,  dies  vorlaufig  zu  thun,  bis  die 
Stellung  der  familiaren  Formen  in  der  Gruppe  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung  niiher  erortert  worden  ist. 


Besonders  haufig  ist  das  familiare  Vorkommen  von  Affectionen 
beobachtet  worden,  die  dem  Typus  der  Paraplegischen  Starre  oder 
spastischen  Paraplegie  gleichen,  und  gerade  an  diese  Formen  kniipfen 
sich  derzeit  die  interessantesten  principiellen  Erorterungen. 

Osier  erwahnt  (bei  Gee),  dass  er  spastisehe  Paraplegie  bei  zwei 
Briidern  gesehen  habe. 

Fr.  Schultze,  Spastisehe  Starre  der  TJnterextremitiiten  bei  drei 
Geschwistern : 

Vou  den  vler  Kindern  eines  im  Wesentlichen  gesunden,  niclit  blutsver- 
wandten  Ehepaares  sind  drei  erkrankt.  Das  alteste,  nicht  kranke  Kind  wurde 
leieht  geboren.  Die  spiiteren  Geburteu  waren  rechtzeitig,  aber  langsam  und 
sehwer;  EingrilFe  waren  zwar  nicht  erforderlich,  aber  die  Entbindung  dauerte 
jedesmal  drei  Tage.  Das  alteste  Kind  lernte  iin  Alter  von  9Monaten  laufen,  bei  den 
jiingeren  wurde  nm  die  gleiche  Zeit  bemerkt,  dass  sie  nicht  gerade  steben 
konuten,  sondern  die  Beine  tiberkreuzten ;  sie  lernten  dann  alliuaUg  sich  mit 
HLlfe  eines  Fussschemels  fortbewegen.  Die  Innervation  der  oberen  Extremi- 
taten,  Spracbe  imd  Intelligenz  entwickelten  sich  normal. 
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Die  beiden  alteren  Kranken  (6  und  5  Jahre)  zeigen  Strabismus,  wovon 
das  jiingste  frei  ist.  Das  Krankbeitsbild  enthalt  nicbts  anderes  als  die  Sym- 
ptome  der  paraplegischen  Starre.  Gang  mit  steifen  und  adducirten  Beinen, 
Fiisse  dabei  in  Equinusstcllung,  stabile  Spannungen  in  den  grossen  Gelenken 
der  unteren  Extrcmitilten,  das  Besteben  von  Paresen  in  Folge  der  Starre 
scbwer  zu  beurtbeilen,  doch  gewiss  nicbt  ausgescblossen ;  Sebnenreflexe  bocb- 
gradig  gesteigert,  Fussclonus,  keine  Sensibilitatsstorung,  Blase  und  Mastdarm 
normal. 

Das  jiingste,  mm  2jabrige  Kind  zeigt  jetzt  dieselben  Symptome  wie 
die  -beiden  anderen  Gresehwister  auf  jener  friiben  Altersstufe :  die  Eniee  sinken 
eiu,  die  Beine  kreuzen  sicb,  Equinusstellung  und  Einwartsdrebung  der  Fiisse, 
Gehen  ohne  Sttitze  unmoglicb.  Bei  rubigem  Liegen  ist  die  Eigiditat  kaum 
ausgesprocben. 

Die  Auffassung-  dieser  drei  Falle  wird  durch  die  Thatsaehe  er- 
leichtert,  dass  bei  alien  dreien  die  Geburt  langsam  und  schwer  ge- 
wesen  war,  angeblich  drei  Tage  gedauert  hatte,  obwohl  arztliche  Hilfe 
nicht  erfordert  wurde.  Die  Geburt  des  altesten,  nicht  kranken  Kindes 
war  hingegen  leieht  vor  sich  gegangen.  Dieses  Moment  und  die  Com- 
bination mit  Strabismus  veranlassen  Scbultze  auch,  in  einer  einwand- 
freien  Erorterung  die  Zugehorigkeit  seiner  Falle  zu  den  Little'sehen 
Lahmungen  zu  bebaupten  und  sie  durch  corticale  Lasionen  „in  den 
medial  en  Absehnitten  des  Hirnmantels"  zu  erklaren. 

Weniger  sicbergestellt  erschien  den  Autoren  die  Deutung  einer 
Beobachtung  von  v.  Krafft-Ebing  iiber  spastisehe  Starre  der  Beine  bei 
drei  Geschwistern.  Hier  feblt  das  atiologische  Moment  der  protrabirten 
Geburt,  fehlt  die  Complication  mit  Strabismus,  welche  fur  die  para- 
plegische  Starre  so  bezeicbnend  ist,  und  es  eriibrigt  nur  noch  das  viel- 
deutige  Symptom  einer  „spastischen  Paraplegie",  jedoch  mit  Ueber- 
Aviegen  des  Spasmus  ijber  die  Lahmung.  Die  Entwicklung  der  Krankheit 
war  in  den  einzelnen  Fallen  eine  verschiedene. 

Bei  der  lljilhrigen  Hermine,  die  mit  15  Monaten  gehen  lernte, 
wurde  die  zunehmende  Steifigkeit  nach  den  Masern  im  fiinften  Lebensjahre 
bemerkt;  der  6jahrige  Eudolf  (Friihgeburt)  lernte  mit  18  Monaten  gehen, 
ging  von  3  Jahren  an  ohne  bekannte  Ursache  schleeht;  der  ISjahrige 
Hermann  endlich  zeigte  schon  als  kleines  Kind  die  Neigung,  die  Beine 
iibereinanderzuschlagen  und  lernte  tiberhaupt  erst  mit  5  Jahren  gehen. 
Man  kann  aus  dieser  lehrreichen  Anamnese  die  Bestatigung  dafiir  ent- 
nehmen,  dass  eine  eigentlich  congenitale  Krankheit  sich  doch  erst  Jahre 
nachher  —  auf  einen  Anlass  hin  oder  ohne  einen  solchen  —  zu  iiussern 
braucht,  und  dass  dieser  Charakter  sich  daher  nicht  zur  Unterscheidung 
der  khniseben  Formen  eignet. 

v.  Krafft-Ebing  selbst  hess  sich  durch  das  Krankbeitsbild  seiner 
drei  Falle  zur  anatomisehen  Diagnose  eines  Hydromyelus  bewegen,  wabrend 
Andere,  wie  Obersteiner  und  Freud,  auf  die  Zugehorigkeit  dieser 
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Fiille  zur  Little'schen  Krankheit  hiQwiesen,  und  noch  spiitere  Beurtlieiler, 
Souques  u.  A.,  durch  ihre  Parteinahine  fUr  die  spinale  Xatur  der 
Affection  auf  Krafft-Ebing's  Seite  traten. 

Ziemlich  iihulich  den  Fallen  von  v.  Krafl't-Ebing  sind  die  von 
Souques,  vom  Autor  gleichfalls  als  Spinalerkrankung  aufgefasst,  die 
zwei  Geschwister  aus  nicht  hereditiir  belasteter  Familie  betreffen. 

1.  lOjahrig,  normale  Geburt;  mit  3  Jahren  wurde  bemerkt,  dass  das 
Kind  mit  dem  reeliten  Fuss  falsch  auftritt.  Mit  SVs  Jahren  Convulsionen  vor 
Masern,  mit  4  Jahren  neuerliche  Convulsionen  vor  Variola,  seither  die  Gang- 
storung  stilrlcer  ausgebildet.  Das  rechte  Bein  ist  im  Stehen  in  Hiifte  und  Knie 
gebeugt,  durch  Sehnenverktirzung  starr;  im  Sitzen  beiderseits  Pes  varus,  der 
rechte  Fuss  willkiirlich  gar  nicht,  links  nur  wenig  zu  bewegen;  Eeflex- 
steigerung,  Fussclonus,  der  links  nur  angedeutet  ist ;  spastischer  Gang  auf  den 
Fussspitzen,  die  Beine  iibrigens  etwas  trophisch  gesehadigt. 

2.  Tjahrig,  normale  Geburt,  mit  5  Jahren  Fieber  und  Convulsionen,  die 
seither  nicht  wiedergekehrt.  Seitdem  Ausbildung  der  schon  vorher  merklichen 
Gangstorung.  Typische  spastische  Paraplegic. 

Souques  hebt  besonders  nachdriicklich  hervor,  dass  die  Gang- 
storung bei  beiden  Kindern  bereits  vor  der  fieberhaften  Erkrankung  mit 
Convulsionen  bestand,  so  dass  die  Auffassung  einer  erworbenen 
Affection  verworfen  werden  muss. 

Einen.  grosseren  Eeichthum  von  werthvollen  Beziehungen  lasst  eine 
Mittheilung  von  Newmark  erkennen,  die  sich  auf  zweiFamilien  erstreckt 
und  gleichzeitig  familiares  wie  hereditares  Vorkommen  des  Symptomcom- 
plexes  „Spastische  Paraplegie"  zum  Inhalt  hat.  In  der  ersten  Familie 
findet  sich  typische  und  uncomplicirte  Starre  der  Beine  bei  zwei  Kindern 
von  15  und  5  Jahren,  deren  erste  Symptome  bereits  vor  der  Zeit  der 
Gehentwicklung  bemerkt  wurden.  Ein  Injahriger  Vetter  der  beiden 
Kranken  (Muttersschwestersohn)  leidet  an  bilateraler  spastischer  Hemi- 
plegie,  gleichfalls  congenitaler  Natur,  mit  choreatischen  Bewegungen. 
Bei  diesem  Kranken  wie  bei  seinen  sechs  Geschwistern  waren  die  Geburten 
sehr  schwierig  (drei  Kinder  am  Geburtsact  gestorben),  wahrend  gerade  die 
beiden  erstgenannten  Kranken  normal  und  leicht  geboren  wurden. 

Newmark  legt  Werth  darauf,  dass  sich  Steigerung  der  Eeflexe  an 
den  Extremitaten  auch  bei  den  beiden  Miittern  seiner  Kranken  (zwei 
Schwestern)  und  bei  einem  gesund  gebliebenen  alteren  Kinde  (Schwester 
der  beiden  ersten  Kranken)  nachweisen  liess. 

In  der  zweiten  Familie  handelte  es  sich  um  aeht,  von  gesunden, 
nicht  blutsverwandten  Eltein  stammende  Kinder.  Drei  derselben,  Knaben 
von  16,  14  und  13  Jahren,  zeigten  das  typische  Bild  der  spastischen 
Paraplegie;  ihre  Erkrankung  hatte  erst  mit  14,  7V2  und  9  Jahren  be- 
gonnen.  Ausserdem  waren  ahnliche  Erscheinungen,  namlich  Reflexsteige- 
rung  und  ungeschickter  Gang,  bei  zwei  anderen  Geschwistern  von  8  und 
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0  Jahren  nachzuweisen.  Vier  dieser  Kinder,  darunter  der  I4jahrige  Kranke, 
waren  schwer  gcboren  worden. 

Es  raaeht  einen  grossen  Eindruck,  zu  sehen,  wie  die  Little'schen 
Moraente  in  der  Aetiologie  dieser  Formen  entwerthet  werden.  Bei  so 
zahlreiehen  Fallen  vou  paraplegiseher  Starre  findet  sich  nicht  einmal 
Friihgeburt.  Sehwergeburt  ist  haufig,  aber  gerade  bei  den  gesund  geblie- 
benen  Kindern  der  Generation,  wahrend  die  kranken  zumeist  normal  ge- 
boren  worden  sind.  Ausserdem  ist  bemerkenswerth  das  spate  Einsetzen 
der' Symptome  bei  den  Fallen  der  zweiten  Familie  Newmark's  und  die 
Ineonstanz  des  Zeitpunktes  der  Erkrankung  selbst  (7  72—14  Jahre). 

Ein  Gegenstiick  in  gewisser  Hinsicht  bieten  die  Falle  Erb's,  die 
dem  Autor  mit  den  Anlass  gaben,  fiir  die  Existenz  einer  hereditaren 
spastisclien  Spinalparalyse  im Kindesalter  einzutreten:  ZweiMiidehen,  12  und 
6  Jahre  alt,  Ton  gesunden  Eltern  stammend,  die  aber  dureh  mehrfache 
Familienbezieliungen  blutsverwandt  sind ;  normal  geboren  und  bis  zum 
vierten  Lebensjahr  normal  entwickelt,  auch  was  die  Leistung  der  Unter- 
extremitaten  betraf.  Von  dieser  Zeit  an  schleichende  Entwicklung  einer 
durch  kein  anderes  Symptom  complicirten  typischen  Paraplegie  mit  vor- 
wiegender  Starre ;  spastischer  Gang,  Muskelspannnngen  und  Contraeturen, 
massig  starke  Equinusstellung,  Parese  vorwiegend  im  Peroneusgebiet, 
Eeflexsteigerung  und  Fussclonus.  Wie  ein  Hohn  auf  die  Little 'sehe 
Aetiologie  findet  sich  hiebei  die  xVnmerkuug,  dass  protrahirte  Geburt  mit 
Asphyxie  allerdings  in  der  Geschichte  dieser  Familie  vorkommt,  aber 
nicht  bei  den  beiden  Kranken,  sondern  bei  deren  ITjahrigem,  normal 
gebliebenem  Bruder. 

Es  wurde  bereits  im  vorigen  Abschnitt  (S.  245)  erwilhnt,  dass  die 
hier  zuletzt  zusammengestellten  Beobachtungen  von  infantilen  familiaren 
Affectionen  von  mehreren  Autoren  als  Spinalerkrankungen  aufgefasst  und 
mit  der  hereditaren  spastischen  Spinalparalyse  Striimp ell's  der  Er- 
wachsenen  vereinigt  werden.  Wir  werden  weiter  unten  Gelegenheit  haben, 
auf  dieses  Problem  einzugehen;  vorlaufig  darf  man  wohl  mit  Sachs  die 
Frage  aufwerfen,  ob  das  Dilemma  „Cerebral-  oder  Spinalerkrankung?"  bei 
der  Erorterung  dieser  hereditaren  Formen  iiberhaupt  dem  Sachbestand 
adaquat  ist. 

Als  gleichzeitig  familiar  und  hereditar  zeigt  sich  die  spastische 
Paraplegie  in  einer  Beobachtung  von  Melotti  und  Cantalamessa  (Eef.: 
Eevue  neurol.  1896,  Nr.  9),  die  uns  ausserdem  lehrt,  dass  wir  die  heredi- 
taren Affectionen  der  Kinder  und  der  Erwachsenen  nicht  zu  trennen 
brauehen,  da  das  Alter  beim  Krankheitsbeginn  kein  wesentlicher  Zug  des 
Krankheitsbildes  ist.  Bei  drei  erwachsenen  Geschwistern,  deren  Gross- 
mutter  mutterlicherseits  an  derselben  Affection  gelitten  hatte,  war  eine 
uncomplicirte,  sehr  hoehgradige,  spastische  Paraplegie  zu  finden,  die  bei 


262 


Familiiire  iind  hereditiire  Fomen. 


dem  einen  Kranken  aus  dor  fruhesten  Kiridheit  datirte,  beim  jungereii 
Bruder  rait  20  Jahren  und  bei  dei-  Schwester  erst  mit  40  Jaliren  die 
ersten  Erscheinungen  gemacht  hatte. 

'Als  familiare  AUgemeine  und  Paraplegische  Starre  muss  ferner  die 
BeobachtuDg  von  Koshewnikoff  (Eef.:  Eevue  neurol.  1895,  Nr.  12)  be- 
zeichnet  werden.  Sie  bezieht  sich  auf  zwei,  17  und  9  Jahre  alte 
Sehwestern,  die  von  gesunden  Eltern  stammcn  und  unter  elf  Kindern 
die  einzig  erkrankten  sind.  Bei  beiden  begann  das  Leiden  obne  Veran- 
lassung  und  schleichend  ira  siebenten  Jahre ;  wahrend  aber  die  jungere 
Schwester  nichts  als  den  spastischen  Gang  zeigte,  befand  sich  die  illtere 
seit  Jahren  in  einem  nahezu  hilfiosen  Zustande.  Bei  dieser  waren 
auch  die  Ai-me  und  seit  dem  14.  Jahre  die  Sprachaction  ergriffen.  Sie 
hatte  Beugecontracturen  an  alien  Gelenken  der  unteren  Extremitaten 
(rechts  starker  ausgebildet),  durch  welche  die  willkiirliche  Beweglichkeit 
derselben  ausserst  eingeschrankt  war.  Die  Ai'me  befanden  sich  in  alien 
Abschnitten  in  Zwangsstellungen,  waren  muskelschwach,  aber  nicht  ge- 
lahmt.  Auch  die  Eumpfmuskulatur  war  starr.  Die  Starre  steigerte  sich 
ausserordentlich  bei  jedem  Versuch  einer  willkiirlichen  Intention,  beim 
Sprechen  spannten  sich  alle  Muskeln  des  Nackens,  Thorax  und  GesichtS; 
die  Phonation  wurde  hiedurch  unterbrochen  (analog  der  S.  114  erwahnten 
„anfallsweisen  Starre"). 

Dass  auch  der  ehoreatische  Typus  'der  Infantilen  Cerebrallahmung 
als  familiare  Affection  zur  Beobachtung  kommt,  beweisen  interessante 
Falle  von  Massalongo  (mitgetheilt  bei  Audry).  Die  Erkrankung  betraf 
in  der  von  Massalongo  beobachteten  Farailie  drei  Kinder  unter  den  fiinf 
eines  gesunden  und  hereditiir  nicht  belasteten  Ehepaares;  sie  war  bei 
einem  ITjahrigen  Sohn  bereits  zur  vollen  Hohe  entwickelt,  bei  einer 
9jahrigen  Tochter  sehr  deutlich  ausgebildet,  bei  dem  Tjabrigen  Sohne 
eben  im  Beginne.  Die  Erkrankung  iiusserte  sich  bei  den  di'ei  Kindern  in 
vollkommen  identischer  Weise.  Der  alteste  Sohn  begann,  nach  normaler 
Geburt  und  Kindheit,  mit  7  Jahren  plotzlich  zu  stottern  und  die  Herr- 
schaft  iiber  die  Zunge  zu  verlieren;  dazu  karaen  dann  Grimassen  im  Ge- 
sichte,  unwillkurliche  Bewegungen  in  den  Handen  und  ein  seltsam  un- 
gleichmassiger,  bald  hiipfender,  bald  hinkender  Gang.  Als  Massalongo 
den  Kranken  untersuchte,  war  derselbe  der  Sprache  beraubt  und  unfahig 
zu  irgend  einer  Leistung,  seine  Intelligenz  aber  war  besser,  als  man  nach 
dem  stupiden  Gesichtsausdruck  und  dem  leeren  Lachen,  das  sich  so 
haufig  wiederholte,  hatte  annehraen  sollen.  Der  Mund  war  fast  immer 
offen,  die  Zunge  hypertrophisch,  in  bestandiger  Unruhe,  meist  vorge- 
streckt,  der  Speichel  floss  frei  auf  die  Brust,  das  Gesicht  zeigte  die  selt- 
samsten  Grimassen,  die  Arme  erhoben  und  verdrehten  sich  gewaltsam, 
die  Hande  zeigten  Entstellungen  und  Subluxationen  wie  beim  chronischen 
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Gelenksrheumatismus  und  von  Zeit  zu  Zeit  athetotische  Bewegungen, 
OefFnung-  und  Schliessung,  Fingerspreizimg  und  Fingeranniiherung  in 
regelmassiger  Folge.  Bei  Aufregung  wie  beim  Versueh,  Intentionen  aus- 
zufiihren,  steigerten  sich  diese  Bewegungen  uugemein.  An  den  unteren 
Extremitaten  iiberwogen  die  spastischen  Zwangsstellungen  uber  die 
Spontanbewegungen,  wie  man  es  so  haufig  in  Fallen  von  Athetose  sieht. 
Die  Beine  waren  gestreckt,  addueirt,  die  Kniee  aneinander  gepresst,  die 
Fusse  in  Equinovarusstellung ;  alle  diese  Stellungen  konnten  willkiirlich 
verandert  werden,  kebrten  aber  rasch  und  unaufhaltsam  wieder.  Beim 
Liegen  zeigte  sich  Athetose  der  Fiisse  und  Zehen ;  beim  Gang,  der  hoehst 
unregelmitssig  war,  erreichte  die  Unruhe  des  Korpers  ihr  Maximum.  Die 
Muskeln  waren  alle  wohlentwickelt,  selbst  hypertrophisch.  Sensibilitat, 
Sinnesorgane,  Gedachtniss  normal,  die  Stimmung  des  Ki-anken  war  eine 
heitere.  —  Bei  der  Djahrigen  Schwester  fand  sich  dasselbe  Bild,  minder 
arg  ausgepragt,  gleichfalls  seit  dem  siebenten  Lebensjahre  nach  normaler 
Geburt,  und  bei  dem  Tjahrigen  jungeren  Bruder  zeigten  sich  eben  die 
ersten  athetotischen  Bewegungen  der  Hande  und  der  Beginn  von  Sprach- 
und  Zungenstorung. 

Als  ganz  vereinzelt  dastehendes  Beispiel  von  Uebertragung  einer 
choreatisehen  Diplegie  von  der  Mutter  auf  das  Kind  ist  eine  Beobachtung 
von  Oppenheim  anzufuhren  (mehrfach,  S.  124,  erwahnt).  Die  Sljahrige 
Mutter  hit  an  der  so  baufig  vorkommenden  typischen  Combination  einer 
bilateralen  Athetose  mit  spastischer  Paraplegic  und  hatte  ihren  Zustand 
in  „photographischer  Aehnlichkeit"  ihrer  lOjahrigen  Tochter  vererbt,  bei 
welcher  bloss  der  spastische  Oharakter  des  Ganges  minder  ausgebildet 
war.  Beide  Kranken  zeigten  jene  vorwiegende  Betheiligung  der  Bulbar- 
functionen,  welche  Oppenheim  zur  Aufstellung  seiner  Jnfantilen  Pseudo- 
bulbarparalyse"  veranlasst  haben. 

c)  Hereditare  Affectionen,  die  sich  den  Typen  der  Infantilen 
Oerebrallahmung  noch  annahern  lassen. 

Unter  der  Diagnose  „multiple  Sklerose"  beschrieb  Pelizaeus  1885 
die  Affection  zweier,  derselben  Familie  angehoriger  KraDken.  Der  erste 
dieser  beiden  Kranken,  Ernst  E.,  war  bei  der  Untersuchung  8  Jahre 
alt.  Er  wurde  schnell  und  leicht  geboren,  war  zuerst  dem  Anscheine 
nach  ganz  normal.  Im  Alter  von  einem  Vierteljahre  trat  zuerst  der 
Nystagmus  auf  und  entwickelte  sich  in  kurzer  Zeit  bis  zur  damals  beob- 
achteten  Starke.  Im  zweiten  Halbjahre  wurde  bemerkt,  dass  das  Kmd  in 
seinen  Handbewegungen  ungesehickt  war  und  die  Beine  meist  ruhig 
hielt.  Als  die  ersten  Gehversuche  angestellt  wurden,  zeigte  es  sich,  dass 
das  Kind  die  Beinchen  nicht  in  seiner  Gewalt  hatte,  und  allmalig,  im 
Verlaufe  des  zweiten  Jahres,  nahmen  sie  spastische  Dauerstellungen  an. 
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Das  Sprechen  erlernte  der  Knabe  im  Laufe  des  zweiten  Jahres,  sprach 
anfangs  ganz  natiirlich,  erst  vom  Ende  des  dritten  Jahres  an  wurde  die 
Sprache  schleeht. 

Wir  finden  also  hier  den  Verlauf  einer  allmiiligen  Enthullung  der 
eongenitalen  Affection  mit  zeitweiliger  Progression  und  das  resultirende 
Krankheitsbild  von  folgendeu  Zugen :  horizontalen  Nystagmus  lateralis 
mit  blasser  Papille,  verlangsamte  Sprache  (Bradylalia),  spastische  Inner- 
vationsstorung  der  Arme  und  spastische  Liihmung  der  unteren  Extremi- 
taten  ohne  Atrophie,  ohne  Sensibilitatsstorung,  rait  erhaltener  elektrischer 
Erregbarkeit  und  gesteigerten  Sehnenreflexen.  Die  AflFection  der  Beine 
ist  bei  den  Kranken  vpn  Pelizaeus  hochgradig,  die  Intelligenz  deutlich 
herabgesetzt. 

Die  Affection  ist  in  der  Beobaehtung  von  Pelizaeus  familiar 
und  hereditiir;  in  der  betrelfenden  Familie  waren  fiinf  Personen  in  der 
namlichen  Weise  erkrankt,  namlicli  (auf  einen  Stammvater  bezogen): 
ein  Sohn,  drei  Enkel  und  ein  Urenkel,  also  sammtlich  mannlichen  Ge- 
schlechtes. 

Der  28jahrige  Kranke,  den  Pelizaeus  noch  selbst  untersuchte, 
zeigte  dieselben  Symptome  wie  sein  Sjahriger  Neffe  (keine  Angabe  iiber 
das  ophthalmoskopische  Bild);  es  scheint,  dass  der  Zustand  bei  ihm 
langst  stationiir  ge  word  en  war.  Bei  einem  anderen,  schwerer  betroffenen 
Familienmitgliede  (Carl)  batten  Sprachstorung  und  Ungeschicklichkeit 
der  Hande  bis  zum  (zufallig  verursachten)  Tode  allmalig  zugenommen. 

Pelizaeus  hebt  selbst  die  Aehnlichkeit  hervor,  die  zwischen  seinen 
eigenen  Beobachtungen und  denen  von  Dreschfeld  besteht.  Die  Ki'anken 
Dreschf eld's  waren  Briider;  bei  dem  einen  hatte  die  Affection  im 
14.  Lebensmonat  mit  Convulsionen  und  nachfolgender  Schwiiehe  und  Zittern 
der  Glieder  eingesetzt.  Von  da  an  allmalige  Verschlimmerung  bis  zum 
10.  Jahre,  wo  sich  folgender  Befund  ergibt:  Kopfschiitteln,  Nystagmus, 
scandirende  Sprache,  Intentionstremor  der  Arme,  Paresen  ohne  deutliche 
Atrophie;  Spannungen,  Paresen,  Extensionsstellungen,  erhohte  Sehnen- 
phanomene  an  den  Beinen,  Abnahme  der  psychischen  Functionen.  Beim 
anderen  Bruder  batten  sich  die  ersten  Erscheinungen,  Sehwache  und 
Zittern  in  den  Beinen  erst  mit  4  Jahren  gezeigt.  Allmalige  Verschlim- 
merung mit  7  Jahren;  Kopfschiitteln,  Nystagmus  nur  beim  Fixiren, 
scandirende  Sprache,  Tremor  der  Arme,  Muskelspannung,  Extensions- 
contractur,  deutliche  SensibiUtatsstorung  der  Beine,  Schwachsinn. 

In  seiner  Abhandlung  iiber  die  cerebralen  Diplegien  theilt  Freud 
die  Krankengeschichte  zweier  Bruder  mit,  deren  Affection  er  an  die  von 
Pelizaeus  beschriebene  annahert. 

Die  beiden  Knaben,  6\'2  und  5  Jahre  alt,  sind  die  Kinder  bluts- 
verwandter,  sonst  nicht  belasteter  Eltern  (Onkel  und  Nichte). 
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Die  Farailieugeschiclite  liisst  ferner  erkeniien,  dass  ein  drittes  Kind 
an  einer  iihnlichen  Affection  gelitten  hat,  und  zeugt  iiberdies  fur  eine 
Neigung  zur  Leichtsterblichkeit  in  dieser  Generationsreihe. 

Das  erste  und  sechste  Kind  waren  Fruhgeburten  und  kurzlebig, 
ein  funftes  starb  mit  10  Monaten,  wahrscheinlich  an  Marasmus;  es  war 
von  Anfang  an  idiotisch  und  gelahmt;  das  vierte  Kind  der  Reihe  war 
mit  3  Jahren  vollig  normal  und  ist  es  bis  jetzt  (6  Jahre)  geblieben. 

Der  Aeltere  der  beiden  Kranken  normal  geboren,  von  Anfang  an  als 
kra&k  erkannt,  reagirte  nicht  auf  Licht  in  den  ersten  Monaten,  litt  nie 
an  Oonvulsionen.  Mit  3  Monaten  wurde  Nystagmus  bemerkt,  mit  IV2 
Jahren  konnte  er  sitzen  und  krieehen.  Die  Sprachentwicklung  begann  mit 
1  Jahre.  Bei  dem  zweiten  Bruder  war  die  Entwicklung  der  Krankheit 
etwas  abweichend.  Das  Kind  war  bis  zum  Ende  des  zweiten  Jahres 
normal,  konnte  gehen  und  laufen,  sprach  correct  und  reichlich.  Erst  um 
diese  Zeit  trat  plotzlich  Nystagmus  auf,  verschlechterte  sich  die  Sprache 
und  stellte  sich  der  eigenthtimliche  Gang  her,  Alles  in  ziemlich  rascher 
Aufeinanderfolge,  bis  ein  dem  des  Bruders  fast  vollig  analoger  Zustand 
erreicht  war. 

Die  auffalligsten  Zuge  des  Ki-ankheitbildes  waren  in  beiden  Fallen : 
Nystagmus  und  Strabismus  convergens  alternans,  dabei  der  Befund  einer 
Atrophia  nervi  optici ;  eigenthtimliche  bradylalische  Sprache,  mit  fast  scan- 
direndem  Charakter  und  erschwerter  Articulation,  leichte  Spannung  des 
Eumpfes  und  der  Arme,  fruher  Ungeschicklichkeit  der  Hande  (beim 
jiingeren  Bruder  die  Arme  immer  frei) ;  spastische  Paraplegie  mit  Parese 
der  Beine,  der  Gang  nur  mit  TJntersttitzung  moglich,  schleifend,  Beine 
abgemagert  (beim  Jungeren  der  Gang  besser,  aber  mit  breiter  Basis). 
Der  Jungere  zeigte  im  Allgemeinen  eine  mildere  Auspragung  der  Sym- 
ptome  und  denjenigen  Vorzug  vor  seinem  Bruder,  welcher  der  paraplegi- 
schen  Starre  gegen  die  Allgemeine  Starre  zukommt.  Die  Intelligenz  beider 
Kranken  war  nicht  nur  ungeschadigt,  sondern  in  ganz  ungewohnlichem 
Grade  entwickelt.  Die  geschilderte  Affection  erwies  in  der  Folge  ihren 
progressiven  Charakter:  beide  Kranke  sind  gegenwartig  (1896)  vollig 
gelahmt.  ^) 

Freud  hebt  die  Aehnlichkeit  seiner  Falle  mit  denen  von  Pelizaeus 
hervor,  mochte  aber  fur  beide  die  Diagnose  der  „multiplen  Sklerose"  ab- 
lehnen,  da  deren  Annahme  im  Kindesalter  auf  Schwierigkeiten  stosse.  Da- 

Der  jungere  der  beiden  Kranken  zeigte  Ende  189G  folgonde,  von  dem  friiheren 
Befund  abweiehende  Zuge:  Die  Bewegungen  der  Arme  in  hohem  Grade  ataktiseh,  die 
Starre  der  Beine  gegenwartig  excessiv,  keine  willkiirliche  Bewegung  derselben  melir 
moglicli.  Aufgestellt,  iibcrkreuzt  er  die  Beine.  Die  Sprache,  noch  immer  scandirend,  ist 
unverstiindlieh  geworden.  Sehvermogen  gut,  liest  Zeitungsdruck.  Intelligenz  und  Gemiiths- 
leben  bei  beiden  Kindern  weit  iiber  ihre  Jahre  entwickelt. 
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gegeu  meiut  er,  dass  die  Symptomgruppe  —  Bradylalie,  Intentionstremor, 
Nystagmus  —  welebe  in  den  bezeichneten  Fallen  die  Aehnlichkeit  mil 
der  multiplen  Sklerose  herstellt,  dem  klinischen  Bilde  der  cerebralen 
Diplegien  niebt  fremd  sei,  indem  sich  in  zablreicben,  vereinzelt  vor- 
kommenden  Fallen  unzweifelbafter  Diplegie  bald  dies,  bald  jenes  Stuck 
des  genannten  Complexes  vorfinde.  Aus  seinen,  den  Fallen  von  Peli- 
zaeus  und  Drescbfeld  liesse  sicb  vielleiebt  ein  kliniscbes  Individuum, 
ein  „spastisches  Seitensttick"  zur  Friedreicb'scben  Krankbeit, 
coDstruiren. 

Eine  ziemlicb  weitgebende  Aebnlicbkeit  mit  den  Fallen  von  Freud 
und  Pelizaeus  zeigen  vier  Scbwestern,  deren  Affection  Higier  kiirzlicb 
(1896)  bescbrieben  bat.  Die  Krankeu  stammten  von  einem  gesunden, 
hereditar  nicbt  belasteten,  aber  blutsverwandten  Elternpaar.  Der  Beginn 
des  Leidens  fiel  in's  zwolfte,  zebnte,  neunte  und  siebente  Lebensjabr  nacb 
normaler  Geburt  und  Entwicklung.  Das  erste  Krankbeitssymptom  war  in 
alien  Fallen  Scbwache  und  Steiligkeit  in  den  Beinen  und  Gangstorung; 
allmalig  kam  es  dann  zu  einer  ausgesproebenen  spastiscben  Paraplegic 
mit  Oontracturen  an  den  Unterscbenkelbeugern  und  den  Adductoren  und 
Flexoren  der  Obersebenkel.  Bei  alien  Fallen  wiederbolte  sicb  iiberdies  die 
Ausbildung  eines  eigentbiimlicben  Pes  varo-equinus,  Hyperextension  der 
grossen  und  Plantarflexion  der  iibrigen  Zeben,  Oedem,  Cyanose  und 
tropbiscbe  Storungen  der  Haut  an  den  Beinen.  Das  Geben  war  bei  drei 
der  Scbwestern  ganz  unmogiicb.  geworden,  der  Gang  war  bei  der  vierten 
spastiscb-paretiscb  und  hatte  vorber  deutliebe  Ataxie  gezeigt. 

Innerbalb  des  dritten  bis  vierten  Krankbeitsjahres  traten  Bewegungs- 
storuugen  an  den  oberen  Extremitaten  auf,  die  sicb  als  Scbwacbe,  Unge- 
scbicklicbkeit,  bei  zwei  der  Kranken  aucb  als  Intentionstremor  ausserten, 
so  dass  feinere  Handarbeiten  ganz  unmogiicb  wurden.  Die  Hande  nabmen 
abnorme  Zwangsstellungen  an.  Die  Sebnenreflexe  zeigten  sicb  zur  Zeit 
der  Untersucbung  Higier's  an  Armen  und  Beinen  gesteigert. 

Bei  der  altesten  Kranken  (24  Jabre)  war  iiberdies  Muskelatropbie 
vorbanden,  die,  an  den  kleinen  Handmuskeln  am  stiirksten,  gegen  das 
Oberarm-Scbultergebiet  bin  abnabm ;  an  den  Beinen  wareu  alle  Abscbnitte 
in  symmetriscber  Weise  atropbiscb.  Diese  Muskelatropbie  feblte  bei  den 
drei  anderen  Gescbwistern. 

Yon  bulbiiren  Bewegungsstorungen  fanden  sicb  Scbliugstorung, 
Bradylalie  und  monotone,  naselnde  Spracbe,  Strabismus,  nystagmusartige 
Zuckungen  der  Bulbi,  Neigung  zur  Subluxation  des  Unterkiefers,  aber 
diese  Symptome  waren  nicbt  constante  Ziige  des  Krankbeitsbildes,  sondern 
zwiscben  den  vier  Scbwestern  entweder  vereinzelt  oder  zu  mebi-eren  vertbeilt. 

Ein  zweiter  Hauptcbarakter  der  Affection  lag  in  der  constant  vor- 
handenen  Opticusatrophie  mit  Abnabme  der  Sebscbiirfe,  Acbromatopsie 
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imd  Einengiing  des  Gesichtsfeldes ;  der  dritte,  praktisch  bedeutsamste, 
war  die  in  alien  Fallen  kenntliche,  langsain,  aber  stelig  fortschreitende 
Abnahme  der  intelleetuellen  Functionen. 

Diese  Beobachtungen  Higier's,  denen  der  Autor  dieselbe  Stellung 
anweist,  die  sie  in  unserer  Anreiliung  einnehmen,  sind  in  mehrfacher 
Hinsicht  interessant.  Die  Combination  der  spastischen  Paraplegia  mit 
Bradylalie  und  Nystagmus  und  mit  der  Opticusatrophie  enthiilt  die  wesent- 
liche  Uebereinstimmung  mit  den  Beobachtungen  von  Pelizaeus  und 
Freud;  die  progressive  Demenz  nahert  die  Falle  Higier's  der  nachsten 
Gruppe  (Bouchard,  Homen)  an;  die  Einmengung  der  Muskelatrophie  bei 
einer  einzigen  der  vier  Schwestern  ist  lehrreich,  weil  sie  uns  davor  warnt, 
eine  nosologische  Scheidung  auf  das  Fehlen  oder  Vorkommen  dieses 
Symptoms  aufzubauen. 

A  Is  irgendwie  analog  der  familiiiren  Chorea  und  Athetose  wird  man 
vielleicht  mit  Mobius  die  famihare  Myoklonie  anfiihren  diirfen,  von 
welcher  Affection  Unverricht  zwei  Beispiele,  jedesmal  bei  mehreren 
Geschwistern  ausfiihrlich  beschrieben  hat.  Der  unterscheidene  Charakter 
der  Myoklonie  liegt  in  der  Art  der  unwillktirlichen  Bewegungen,  welche 
blitzahnlich  sind  und  nicht  synergische  Muskelgruppen,  sondern  einzelne 
Muskeln  oder  selbst  Biindel  derselben  in  ganz  regelloser  Weise,  meist 
symmetrisch,  aber  nicht  synchronisch,  betreffen.  Diese  Anreihung  kann 
indess  nicht  von  der  Absicht  getragen  sein,  von  den  Erorterungen  iiber 
die  Verursachung  der  Chorea  etwas  auf  die  Myoklonie  zu  iibertragen. 

Zur  familiaren  Myoklonie  rechnet  auch  Sepilli  die  Affection,  die 
er  bei  drei,  sammtlieh  epileptischen  Mitgliedern  einer  Familie  beobachten 
konnte.  Sepilli  beschi-eibt  die  unwillkiirlichen  Bewegungen  seiner  Falle, 
als  ob  sie  die  Mitte  hielten  zwischen  Paramyoclonus,  Tic  convulsif  und 
Chorea  electrica.  In  alien  Fallen  war  auch  Sprachstoruug  zugegen. 

Eine  Beobachtung  von  Gee  erweckt  ein  besonderes  Interesse  dadurch, 
dass  sie  als  Symptome  einer  familiaren  und  hereditiiren  Affection  die 
Combination  von  spastischer  Paraplegie  und  Muskelatrophie  aufweist  und 
somit  ein  Verbindungsglied  zwischen  den  vorhin  beschriebenen  Formen 
und  den  gleichfalls  hereditaren  Myopathien  abgibt. 

Dieselbe  betrifft  einen  STjiihrigen  Vater  und  zwei  seiner  Kinder.  In. 
der  Familie  des  Patienten  hatte  sich  eine  pathologisehe  Tendenz  durch 
mannigfache  Erkrankungen  kundgegeben.  Eine  Schwester  seiner  Mutter 
war  wilhrend  30  Jahren  gelahmt,  zwei  Vettern  multerlicherseits  wareu 
taubstumm,  einer  ohne  Finger  geboren.  Der  Kranke  selbst  war  von  voll- 
komraener  Intelligenz  und  erwerbsfahig ;  er  hatte  nie  ordentlieli  gehen 
konnen.  Er  zeigte  gute  Muskelentwicklung  an  den  Armen,  hypertrophische 
Bildung  der  Deltoidei,  sehr  deutliehc  Atrophie  der  Interossei,  Gross-  und 
Kleinfingerballen  an  beiden  Hiinden,  mit  Aufhebung  der  elektrischen 
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Erregbarkeit,  dabei  aber  gute  Function.  Der  Gang  war  nur  mit  Kruckeu 
moglicli,  beim  Gehen  wurden  die  Beine  iiberkreuzt.  In  horizontaler  Lage 
hielt  er  die  Kniee  aneiuander  gepresst  und  leicht  gebeugt,  beide  FOsse 
in  Valgusstellung.  Die  Muskeln  des  Oberschenkels  waren  gut  entwickelt, 
Tom  Knie  abwiirts  aber  nur  durftig;  am  linken  Unterschenkel  Atrophic 
der  vorderen  Tibialgruppe.  Ausserordentliehe  Steigeruog  der  Kniereflexe, 
kein  Fussclonus. 

Seine  12jahrige  Tochter  hatte  erst  zwischen  2  und  Jahren  zu 
gehen  begonnen,  durch  5  Jahre  Krucken  gebraucht,  die  sie  spater  ab- 
legen  konnte.  Sie  hatte  die  Beine  friiher  immer  iiberkreuzt  gehalten, 
kreuzte  sie  aber  nicht  beim  Gehen.  Sie  zeigte  leichte  Beugung  im  Knie, 
Valgusstellung  der  Fiisse,  Adduction  der  Oberschenkel,  Eefiexsteigerung, 
verfiigte  aber  ziemlich  gut  iiber  die  Einzelbewegungen  der  unteren  Ex- 
tremitateu.  An  den  oberen  Extremitaten  geringer  Schwund  der  kleinen 
Handmuskeln  und  Schwierigkeit,  den  in  Adduction  befindlichen  Daumen 
abzuziehen. 

Ein  lljahriger  Sohn  hatte  erst  mit  2  Jahren  zu  gehen  begonnen, 
ging  aber  dann  gut  bis  zum  dritten  Jahre,  wo  sich  nach  einer  Erkrankung 
an  Keuchhusten  fortschreitende  Yerschlechterung  des  Gehvermogens  ein- 
stellte,  Er  geht  mit  Kriicken,  zeigt  sehr  starke  Adductionscontractur  der 
Oberschenkel,  Beugecontractur  der  Kniee,  deutlichen  Pes  valgus;  Eefiex- 
steigerung, keinen  Fussclonus.  Die  Schultermuskeln  sind  kraftig,  die  der 
Unterarme  nur  massig  entwickelt,  die  Ellbogen  ein  wenig  steif ;  die  Hande 
werden  in  Krampfstellungen  gehalten,  die  Daumen  adducirt,  nicht  voll- 
kommen  gut  abzuziehen,  die  Finger  extendirt,  konnen  aber  willkiirlich 
gebeugt  werden. 

Eine  gewisse  Aehnlichkeit  dieser  Affection  mit  der  sonst  vereinzelt 
vorkommenden  amyotrophischen  Lateralsklerose  ist  wohl  unverkennbar. 
Diese  Aehnlichkeit  hat  auch  die  Auffassung  eines  anderen  Autors,  Seelig- 
miiller's,  beeinflusst,  der  1876  folgende  Beobachtung  von  (bloss  familiarer) 
Erkrankung  mittheilte : 

Von  sieben  Kindern  eines  gesunden  Ehepaares  erkrankten  vier  im 
Alter  von  etwa  9  Monaten;  das  Gehen  wurde  ungeschickt,  die  Beine  klebten 
am  Boden  und  wurden  auf  den  Fussspitzen  nachgezogen.  Dabei  bestanden 
hochgradige  Contracturen  der  verschiedenen  Gelenke  des  Korpers  und  bei 
erhaltenen  Sehnenreflexen  und  unversehrter  Sensibilitat  (wenigstens  bei 
zweien  der  Kinder)  eine  Atrophie,  verbreitet  iiber  siimmtliche  Muskeln  mit 
Ausnahme  des  Gesichts,  bei  Herabsetzung  der  elektrischen  Erregbarkeit. 
Endlich  kam  es  zum  Verlust  des  sehon  entwickelten  Sprachvermogens. 

Eine  andersartige  Beziehung  zwischen  spastiseher  Paraplegie  und 
hereditarer  Myopathie  wird  uns  in  der  Beobachtung  von  Philip  enthiillt. 
Die  beiden  Symptome  sind  in  einer  Familie  auf  verschiedene  Personen 
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verthetlt.  Der  GOjiihrige  Yater  leidet  an  einer  schweren  spastischen  Para- 
plegie,  am  reehten  Beine  starker  ausgebildet,  die  sich  spat  im  Leben,  viel- 
leicht  nicht  ohne  Beihilfe  eines  korperlichen  Unfalles,  entwickelt  hat.  Seine 
Affection  weist  tibrigens  einige  nicht  leicht  zu  deutende  compUcirende  Zuge 
auf.  Ein  lljahriger  Sohn  begann  mit  7  Jahren  steif  zu  gehen  und  zeigt 
jetzt  Schwache  der  Beine,  Eeflexsteigerung,  Gang  auf  den  Fussspitzen. 
Ein  alterer  Bruder  leidet  an  hochgradiger  Pseudohypertrophie  der  Muskeln, 
an  welcher  Affection  auch  zwei  andere  Geschwister  gestorben  sind. 

'Wieder  in  anderer  Combination  zeigt  sich  die  familiiire  spastische 
Paraplegie  in  den  Fallen  von  Tooth,  welche  auch  noch  in  anderen 
Beziehungen  bedeutsam  werden,  well  sie  psychische  Symptome  und  eine 
lehrreiche  Variabilitat  im  Zeitpunkt  des  Auftretens  bei  im  Wesen  sicherlich 
identischen  Affectionen  erweisen.  Es  handelt  sich  um  vier  Bruder,  sammtlich 
mit  spastischer  Paraplegie.  Der  erste,  29  Jahre  alt,  war  bis  zum  15.  Jahr 
gesund,  klagte  damals  iiber  Schwache  im  Riicken,  und  dazu  traten  all- 
malig  klonische  Spasmen  im  reehten  Bein,  Steifheit  der  Beine.  Eigiditat 
der  Extensoren,  Steigerung  der  Kniereflexe,  geringe  Incontinentia  urinae. 

Eine  24jahriger  Bruder  dieses  Kranken  blieb  gleichfalls  bis  zum 
15.  Jahre  gesund  und  entwickelte  dann  im  Anschluss  an  einen  Unfall 
stotternde  Sprache,  Schwache  und  Steifheit  der  Beine  mit  Eeflexsteigerung. 

Der  dritte  Bnider  hatte  erst  mit  2  Jahren  gehen  gelernt,  zeigte  schon 
mit  9  V2  Jahren  spastischen  Gang,  Eigiditat  der  Extensoren  und  Adductoren, 
Steigerung  der  Kniereflexe,  Pes  equino-varus,  verlangsamte  Sprache, 
Sphincterenschwache,  Speichelfluss,  unwillkiirliches  Laehen. 

Der  vierte  Bruder  endlich,  13  Jahre  alt,  zeigte  spastischen  Gang 
von  einer  Scharlacherkrankung  an,  die  er  mit  272  Jahren  durchmachte, 
dann  kamen  Sprachhemmung,  Sphincterenschwache,  Eigiditat  der  Exten- 
soren am  reehten  Bein  mit  Fussclonus  hinzu.  —  Ataxie,  Sensibilitats- 
storungen,  Sehstorungen  fehlten  bei  alien  vier  Geschwistern. 

Die  Affection  der  vier  Briider  zeigt  genug  gemeinsame  Ziige,  um 
die  Erkrankung  trotz  geringer  Abweichungen  als  jedesmal  die  namliche 
erkennen  zu  lassen.  Charakteristisch  ist  wohl  nebst  den  negativen  Sym- 
ptomen  die  Combination  von  spastischer  Paraplegie  mit  Sprachstorung  und 
Sphincterenschwache.  Die  Diagnose  des  Autors  geht  auf  die  Annahme 
einer  primaren  Lateralsklerose,  die  hier  familiar  auftreten  wurde. 

Besondere  Erwahnung  verdient  hier  eine  Mittheilung  von  Fried- 
mann  iiber  recidivirende  spastische  Spinalparalyse  im  Kindesalter,  die 
der  Autor  wegen  Abwesenheit  aller  cerebralen  Symptome  fiir  eine  spinale 
Affection  erkliirt.  Bei  zwei  normal  und  reehtzeitig  geborenen,  zunachst 
normal  entwickelten  Kindern  stellten  sich  im  Alter  von  IV4— IV2  Jahren 
allmalig  spastische  Lahmungen  nur  an  den  Extremitaten  ein,  die  naeh 
einem  Jahr  complet  verschwanden,  dann  aber  noch  zweimal  recidivirten. 
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Irn  ersten  der  beiden  Fiille  trat  alle  dreimal  Heilung  ein,  die  Beobachtung- 
des  zwoiten  Falles  ist  noch  nieht  abgeschlossen.  Der  erste  Fall  wieder- 
liolte  jedesmal  die  niimlichen  Symptome,  spastisehe  Liihraung  nur  der 
imteren  Extremitiiten,  beim  anderen  Kinde  litten  zuerst  alle  vier  Extremi- 
tiiten,  danu  in  einem  abortiven  Anfall  nur  ein  Arm,  und  endlich  kam  es 
auch  hier  zum  typischen  Bild  der  spastisehen  Paraplegie.  Bei  beiden 
Kindern  lagen  dringende  Verdachtsraomente  fur  hereditare  Syphilis  vor 
(S.  217). 

Einem  anderen  Gemeinsamen  nahern  sieh  die  nun  anzufiihrenden 
familiaren  Affeetionen,  die  von  Homen,  Bouchard  und  Hoffmann 
beobachtet  worden  sind.  Eine  auch  hier  vorhandene  spastisehe  Paraplegie 
Oder  allgemeine  spastisehe  Liihmung  tritt  zuriick  gegen  eine  Demenz 
schwerster  Form,  die  dem  Krankheitsbild  ein  ernstes  Geprage  verleiht. 

Die  Falle  von  Homen  sind  durch.  Seetionsbefunde  erlautert.  Sie 
betreffen  drei  von  den  elf  Kindern  eines  geistig  beschrankten  finnlandischen 
Ehepaares,  wiihrend  drei  and  ere  gesund,  die  iibrigen  im  zartesten  Alter  ver- 
storben  waren.  Die  drei  erkrankten  Geschwister  batten  eine  fast  identische 
Krankengeschichte.  Normal  geboren  und  bis  zum  20.  (in  einem  Falle  12.) 
Lebensjahi-e  gesund,  entwickelte  sich  um  diese  Zeit  ohne  naehweisbare 
Yeranlassung  das  Leiden  unter  Allgemeinerscheinungen :  Schwindel, 
MiidigkeitsgefuhJ,  vagen  Schmerzen,  und  ausserte  sich  zunachst  in 
Schwachung  der  Intel ligenz  und  Abnahme  des  Gedachtnisses.  Bald  nach- 
her  vs^urde  der  Gang  unsicher  und  taumelnd,  wie  der  eines  Betrunkenen. 
Wahrend  sich  diese  Symptome  allmalig  steigerten,  trat  nacb  etwa  zwei- 
jahriger  Krankheitsdauer  eine  gewisse  Langsamkeit  und  Schwerfalligkeit 
des  Sprechens  auf.  Die  Abnahme  der  Intelligenz  machte  stetige  Fori- 
schritte,  so  dass  die  Kranken  nach  3 — 7jahriger  Krankheitsdauer  voll- 
kommen  dement  waren,  ohne  dass  psychische  Reizerscheinungen  sich 
unterdess  eingestellt  batten.  Der  Demenz  war  wohl  auch  zuzuschreiben, 
dass  die  Sprachausserungen  der  Kranken  immer  sparlicher  geworden 
waren. 

Etwas  spater  als  die  Sprachstorungen  trat  bei  alien  drei  Kranken 
eine  gewisse  Steifigkeit  auf,  die,  an  den  Beinen  am  deutlichsten,  doch  den 
ganzen  Korper  betraf.  Hiezu  gesellten  sich  mehr  oder  minder  bestandige 
Contracturen,  die  sich  durch  vorsichtigen  Zug  bedeutend  vermindern 
liessen.  Die  Contracturen  fanden  sich  zuerst  in  den  Knie-  und  Hiift- 
gelenken,  spater  in  den  Hand-  und  Fingergelenken  ein  und  fiihrten 
eigenthumliche  Zwangsstellungen  herbei,  in  denen  die  Kranken  schliess- 
lieh  verharrten.  Die  letzte  Lebenszeit  verbrachten  die  drei  Geschwister  in 
volliger  Hilflosigkeit.  Deutliche  Gesichtsstorungen,  eigeutliche  Liihmungen 
und  Anasthesien  fehlten  wahrend  des  ganzen  Verlaufes.  Unabhangig  von 
den  Krankheitssymptomen  war  hervorzuheben,  dass  die  Geschwister  einen 
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hohen  Grad  von  Infantilisraiis  in  Aussehen  und  allgemeiner  Entwicklung 
erkennen  liessen. 

Vollkommen  identisch  wie  das  Krankheitsbild  war  aueh  der  ana- 
tomische  Befund  der  drei  Falle.  Das  Cranium  war  besonders  dick,  die 
Fia  mater  stellenweise  adliilrent.  Das  Gehirngewicht  im  Ganzen  gering. 
Die  Windungen  schienen  besonders  in  der  vorderen  Halfte  des  Hirns 
etwas  atrophisch.  In  alien  drei  Gehirnen  wurden  etwa  in  der  Mitte  der 
Linsenkerne  symmetrisch  Erweicbungsherde  aufgefunden,  in  einem  Fall 
in  besonders  hochgradiger  Ausbildung.  In  den  Gehirngefassen  fanden 
sich  kleine  sklerotische  Flecke,  vielleicht  am  meisten  in  der  A.  fossae  Sylvii. 
Ferner  zeigteu  alle  drei  Falle  diffuse  Oirrhose  der  Leber,  zwei  Falle  noch 
deutliche  Milzhyperplasie. 

Die  mikroskopische  TJntersuchung  des  Gehirns  ergab  die  deutlich- 
sten  Yeranderungen  in  den  vorderen  Hirnpartien.  Diesel  ben  bestanden  in 
massiger  Verringerung  der  markhaltigen  Tangentialfasern  mid  des  Faser- 
netzes,  geringer  Verdickung  der  Neurogliasehichten  und  wenig  auffalligen 
Modifieationen  im  Aussehen  der  grossen  Eindenzellen.  Deutlicher 
waren  die  Yeranderungen  der  kleinen  Gefasse:  sklerotische  mid  hyaline 
Yerdickungen  der  Gefasswand,  kornige  Degeneration  derselben,  kleine 
Hamorrhagien,  die  Gefasse  im  allgemeinen  erweitert,  in  den  Scheiden 
hie  und  da  Eundzellen,  langs  des  Gefasslaufes  Pigmentanhaufung. 

Der  Befund  der  Endarteritis  und  der  Lebercirrhose  legt  es  nahe, 
die  Aetiologie  der  Erkrankung  in  einer  Lues  hereditaria  zu  suchen,  wie- 
wohl  die  Anamnese  weder  aus  dem  Yorleben  der  Eltern,  noch  aus  der 
Kindheit  der  Kranken  Belege  hiefur  zu  erbringen  vermochte.  Es  liisst 
sich  indess  mit  der  Annahme  der  Lues  von  den  Eltern  her  gut  in  Ein- 
klang  bringen,  dass  die  Generationsreihe  mit  einem  Abortus  im  vierten 
Monat  begann,  dass  fiinf  der  nachsten  Kinder  in  den  ersten  Lebens- 
woehen  starben,  und  dass  die  Krankheit  sich  an  den  Aeltesten  von  den 
langer  Lebenden  zeigte. 

Angesichts  dieser  wahrscheinlich  vollberechtigten  iltiologischen 
Zuriickfuhrung  konnte  man  versucht  sein,  den  Fallen  von  Ho  men  die 
Wiirdigung  als  besondere  Affection  zu  verweigern  und  sie  einfach  als 
Lues  hereditaria  tardiva  classificiren.  Man  darf  aber  nicht  vergessen,  dass 
der  wesentliche  Charakter  eines  Krankheitsbildes  im  constanten  Gefiige 
der  einzelnen  Symptome  besteht  und  dass  dieser  Bedinguug  die  Falle 
Homen's  voUauf  gentigen.  Man  braucht  hier  das  Krankheitsbild  nicht 
iiber  der  Aetiologie  zu  vernachlassigen.  Die  Lues  kann  dabei  sehr  wohl, 
wie  Homen  selbst  meint,  bloss  die  EoUe  einer  entfernten  atiologischen 
Bedingung  spieien,  so  dass  die  Homen'sehe  Affection  den  parasyphi- 
litischen  Erkrankungen  im  Sinne  Fournier's  anzureihen  ware.  Es  ist 
keineswegs  selbstverstiindlich,  dass  die  exquisit  polymorphe  Syphilis  des 
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Nervensysteras  in  drei  Fallen  derselben  Familie  genaii  die  naralichen 
Aeusserungen  zu  Stande  bringt;  vielmehr  deutet  die  GleichfOrmigkeit  der 
Syraptorae  auf  die  Einschiebung  eines  iitiologisch.  niiher  liegenden  Momentes, 
welches  das  Krankheitsbild  gestaltet.  Ob  Ubrigens  dieses  Krankheitsbild, 
wie  der  Autor  meint,  durch  die  diffusen  Gefiissveranderungen  voUauf 
gedeckt  wird,  darf  billig  in  Zweifel  gezogen  werden. 

Ueber  einen  anderen  familiaren  Symptomcomplex,  im  Wesen  eine 
Combination  von  Schwachsinn  mit  progressiver  Muskelatrophie,  berichtet 
Hoffmann  bei  vier  Geschwistern,  in  deren  Seitenverwandtsehaft  noch  zwei 
andere  Erkrankungen  an  derselben  Affection  vorgefunden  wurden.  Die 
Kranken  batten  schon  in  den  Kinderjahren,  beim  ersten  Schulbesuch, 
geistige  Schwache  gezeigt  und  gleichzeitig  eine  gewisse  motorische 
Ungeschicklichkeit  verrathen.  Im  zweiten  Deeenniura  gesellte  sich  hiezu 
eine  atrophische  Parese  mit  Localisation  an  den  Fingerspitzen  und  Aus- 
breitung  von  da  aus  gegen  den  Stamm;  Gesichts-,  Hals-  und  Rumpf- 
muskeln  blieben  von  der  Atrophie  verschont.  Mechanische  und  elektri- 
sche  Muskelerregbarkeit  herabgesetzt,  Eeflexe  von  wechselndem  Verhalten, 
Kalte  und  Cyanose  der  Endabschnitte  der  unteren  Extremitaten.  Der 
Schwachsinn  war  entschieden  progressiver  Natur. 

Im  Einzelnen  wiehen  die  Symptome  der  vier  Geschwister  vielfach 
von  einander  ab.  Der  alteste  Bruder,  30  Jahre  alt,  zeigte  stotternde 
Sprache  und  trage,  unwillkiirliche  Bewegungen  im  Gesicht  und  an  den 
Halsmuskeln,  vollstandige  und  hochgradigste  atrophische  Lahmung  beider 
Hande  und  der  Muskeln  unterhalb  des  Knies.  Er  ging  mit  einem  Stocke 
bei  leichter  Beugung  der  Knie-  und  Hiiftgelenke.  Die  29jahrige 
Schwester  sprach  verlangsamt,  bot  das  Bild  der  spinalen  progressiver 
Muskelatrophie  an  den  Armen,  eine  vollstandige  Lahmung  der  Beine. 
Ein  21jahriger  Bruder  war  in  alien  Aeusserungen  schwerfallig,  sprach 
unbeholfen,  stockend.  Die  atrophische  Lahmung  war  bei  ihm  von  geringerer 
Ausdehnung  und  Intensitat,  sein  Gang  nahezu  spastisch-paretisch.  Der 
jtingste,  15jahrige  Bruder  war  der  beschrankteste  von  alien;  seine  rechte 
Korperhalfte  war  im  Ganzen  weniger  entwickelt  als  die  linke,  die  Atrophie 
nur  an  den  kleinen  Handmuskeln  rechts  unzweifelhaft ,  die  Function  der 
Beine  eine  gute. 

Progressive  Demenz  in  Verbindung  mit  Ataxic  bildet  den  Haupt- 
inhalt  einer  anderen  familiaren  Affection,  die  Bouchard  an  zwei  Ge- 
schwistern beobachtet  hat.  Das  Leiden  ausserte  sich  bei  dem  Knaben 
mit  3  Jahren,  bei  dem  Madchen  mit  7  Jahren,  mit  gleichzeitigen  psychi- 
schen  und  motorischen  Storungen.  Letztere  bestanden  in  ungeordneten, 
ataktisehen  Bewegungen,  die  jeden  Willensimpuls  durchkreuzten,  und  in 
einer  Veranderung  des  Ganges,  der  mehr  schwankendeu  als  ataktisehen 
Charakter  annahm.  Die  Sprache  wurde  verlangsamt  und  seandirend.  In 
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der  Ruhe  traten  keine  unwillkiirlichen  Bewegungen  aof.  Trotz  der  Eigiditiit 
der  Beine,  die  bei  Gehversiieheii  von  Zittern  ergriffen  wurden,  zeigte 
sich  bedeutende  Abschwiichung  der  Patellarreflexe.  Die  Deraenz  nalim 
allraalig  zu  und  steigerte  sich  zur  vollen  Idiotie,  an  den  Bxtreraitaten 
entwickelten  sich  Contracturstellungen,  die  willkiirliehe  Beweglichkeit 
schwand,  zuletzt  trat  Liihmung  des  Schlingens  und  Kauens  ein.  Das  eine 
der  Kinder  starb  unter  Convulsionen,  das  andere  nach  hochgradiger  Ab- 
magerung  im  Marasmus. 

'  Die  Autopsie  enthiillte  im  Nervensystem  keine  makroskopischen 
Lasionen.  Der  mikroskopischen  Untersuchung  wurde  leider  nur  das 
Eiickenmark  unterzogen,  an  welchem  sich  eine  beiderseitige  Seitenstrang- 
sklerose  mit  Ueberschreituug  dos  Gebietes  der  Pyramidenbahn  ergab. 
P.  Marie  erklarte  diese  Sklerose  fiir  eine  wenigstens  zum  Theil  dureh 
Poliomyelitis  bediugte. 

Zu  ganz  analogen  Bemerkungen  geben  die  Falle  von  Bruns  Anlass 
(vorgestellt  zu  Hannover,  1.  Mai  1896,  ref.:  Neurol.  Centralbl.,  1896,  Nr.  11). 
Auch  bier  die  Combination  von  parapiegiseher  Starre  mit  Schwachsinn 
und  scandirender  Spraehe  bei  zwei  Schwestern,  die  Variation  im  Zeitpunkt 
des  Krankheitsbeginnes  und  im  Hinzutreten  einer  Muskelatrophie.  Die  altere 
Schwester,  26  Jalire  alt,  war  erst  seit  ihrem  17.  Jahre  krank,  sie  zeigte 
ausgepragte  spastische  Parese  beider  Beine,  scandirende  Spraehe,  Schwach- 
sinn und  Zwangslachen.  Die  Arme  waren  frei.  Die  jiingere  Schwester 
hatte  niemals  ordentlicli  laufen  konnen,  doch  datirte  auch  bei  ihr  eine 
grosse  Verschlimmerung  des  Zustandes  aus  den  letzten  Jahren.  Ausser 
den  Symptomen  der  Schwester  zeigte  sie  eine  progressive  Muskelatrophie 
von  typisch  spinalem  Charakter  an  den  Hiinden.  Bruns  hebt  die  Aehn- 
lichkeit  seiner  Falle  mit  denen  von  Hoffmann  und  von  Seeligmiiller 
(S.  268)  hervor. 

In  Combination  mit  Schwachsinn  und  Sprachstorung  erscheint  die 
farailiare  spastische  Paraplegie  bei  den  zwei  Brudern,  die  Pribram  1895 
in  der  Prager  Wanderversammlung  des  Wiener  Vereins  fur  Psychiatrie 
und  Neurologie  vorgestellt  hat.  Beim  jiingeren,  22jahrigen,  seit  dem 
10.  Jahre  leidenden  Bruder  Muskelspannungen,  gesteigerte  Sehnenreflexe-, 
Gang  am  Boden  haftend,  mit  einwarts  gekehrten  Fiissen,  steifen  Beinen 
und  rotirendem  Becken:  Lendenlordose.  Beim  iilteren  Bruder  die  spasti- 
sehen  Symptome  geringer,  der  Gang  wie  bei  Peroneuslahmung.  Ausser- 
dem  ein  gewisser  Grad  von  Schwachsinn,  erschwertes  Sprechen  mit 
iibermassigem  Grimassiren,  langsam  und  miihselig,  mit  Anstossen  der 
Zunge. 


Fiigen  wir  anhangsweise  hinzu,  dass  auch  von  der  atrophischen  Bulbiir- 
paralyse  das  familiare  und  hereditiire  Vorkommen  bekannt  geworden  ist. 

Freml,  Cerebrale  Kindcriahmung.  lg 
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Fazio  beobachtete  1892  eine  22jahrige  Frau  mit  elassischer  Bulbar- 
paralyse,  dereii  4V4jiitiriger  Solm  eine  ahnliche  Affection  zeigte:  voll- 
kommene  Faeialislalimung,  Articulationsst5rung,  Aphonic,  Athem-  und 
Schlingbesciiwerden,  UnbeweglichkeitderZunge.  Londebeschrieb  1893/94 
zwei  Knaben  (Briider)  rait  einem  ahnliehen  bulbiiren  Leiden,  in  dessen 
Bild  die  hochgradige  Lahmung  des  oberen  Facialis  einen  auffalligen 
Unterschied  von  der  typischen  Bu  Ibarparalyse  herstellte. 

d)  Familiare  und  hereditare  infantile  Affectionen,  die  uur  eine 
entferntere  Beziehung  zur  Infantilen  Cerebrallahmung  zeigen. 

In  einer  dritten  Gruppe  familiarer  oder  hereditarer  Affectionen  dos 
Kindesalters  mochte  man  zusarameustellen  die  Myopathien,  die  bekanntlicb 
gegenwartig  in  so  zahlreiche  Typen  zerfallen  sind,  die  Friedreich'sche 
Krankheit  und  die  Marie'sche  Heredoataxie  cerebelleuse.  Nur  die  letztere 
bedarf  an  dieser  Stelle  als  neuerkannte  Affection  einer  eingehenderen 
Wurdigung.  Die  Marie'sche  Krankheit  sollte  zwar  unter  den  hereditaren 
Affectionen  der  Erwachsenen  angefiihrt  werden,  da  sie  zumeist  erst 
nach  dem  20.  Jahr,  oft  viel  spater  einsetzt;  wir  wollen  uns  aber  an  die 
Thatsache  halten,  dass  sie  in  einzelnen  Fallen  wirklich  im  Kindesalter 
Erscheinungen  macht,  und  wir  sind  bereits  vorbereitet  darauf,  dass  sich 
der  Zeitpunkt  des  Auftretens  der  ersten  Krankheitssymptome  als  kein 
wesentlioher  Charakter  der  familiaren  Nervenkrankheiten  herausstellen  wird. 

Bekanntlich  hat  P.  Marie  1893  den  Typus  der  Heredoataxie 
cerebelleuse  in  der  Weise  geschaffen,  dass  er  einzelne  als  Friedreich'sche 
Ataxie  beschriebene  Kraakheitsfiille  wegen  wichtiger  Abweichungen  vom 
Bilde  der  letzteren  und  Uebereinstimmung  unter  einander  zu  einem  neuea 
Krankheitsbild  vereinte.  Die  M  arie'sche  Krankheit  wird  darum  am  besten 
durch  eine  fortlaufende  Vergleichung  mit  der  Friedreich'schen  geschildert. 
Sie  hat  mit  ihr  gemein  den  Tremor,  den  eigenthiimlich  schwankenden 
Gang,  auf  den  Augenverschluss  keine  oder  geringe  Wirkung  iibt,  die 
zwisehen  Tremor  und  Ataxie  stehende  Bewegungsstorung  an  den  oberen 
Extremitaten,  die  nystagtnusartigen  Zuckungen  der  Augenmuskeln  und 
den  Charakter  der  Sprache,  die  monoton,  verlangsamt,  etwas  scandirend 
ist.  Die  eigenthiimliche  Missbildung  des  Fusses  und  die  bei  Friedreich  so 
haufige  Skoliose  der  Wirbelsaule  fehlen  bei  der  Heredoataxie  Marie's. 
Die  Hauptunterschiede  aber  liegen  in  einem  Gegensatz  und  einigen  hin- 
zugefiigten  Symptomen.  Wahrend  bei  der  Friedreich'schen  Krankheit 
spastische  Phonomene  fehlen  und  die  Patellarreflexe  aufgehoben  sind, 
-zeigen  sich  bei  der  Marie'schen  Ataxie  diese  Eeflexe  erhalten,  zumeist 
gesteigert,  auch  Fussclonus  koramt  dabei  vor;  die  Beine  befinden  sich  in 
einem  gewissen  Zustande  von  Hypertonie ;  in  einzelnen  Fallen  sind  Contrac- 
tureu  beschrieben  worden,  welche  mehr  oder  minder  permanent  waren.  An 
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den  Augen  jfindet  man  ferner  —  ausser  dem  beiden  Afifectionen  gemein- 
samen  Nystagmus  —  bei  der  Marie'schen  Krankheit  Augenmuskelstorun- 
gen  verschiedener  Art,  Ptosis,  Externuslahmung,  Aufhebung  der  Pupillar- 
reflexe,  Abnahme  der  Sehscharfe,  Einschrankung  des  Gesichtsfeldes,  Farben- 
sinnstorimg  und  als  ophthalmoskopische  Veranderung  weisse  Atrophie. 
Endlich  soUen  auch  Sensibilitatsstorungen  hier  constanter  als  bei 
Friedreich  vorkommen. 

Londe,  der  1895  der  Heredoataxie  eine  Monographie  gewidmet 
hat,'  schriinkt  den  wesentlichen  Unterschied  beider  Affectionen  auf  das 
gegensatzliche  Verhalten  der  Eeflexe  ein  und  stellt  so  die  Diagnose  der 
Heredoataxie  als  unabhangig  von  den  Augensymptomen  bin. 

In  anatomischer  Hinsicht  scheinen  Friedreich'sche  und  Marie'sehe 
Krankheit  unvergleichbar  zu  sein.  Der  Befund  bei  der  Friedreieh'schen 
Ataxie  besteht  bekanntlich  in  Degeneration  sammtlicher  langer  Eiicken- 
marksbahnen  bei  allgemeiner  Kleinheit  des  Organs.  In  den  zwei  Au- 
topsien  (Eraser  und  Nonne),  auf  welchen  die  pathologische  Anatomie 
der  Marie'schen  Ataxie  ruht,  fand  sich  das  Riickenmark  allerdings  von 
geringerem  Volumen,  aber  frei  von  geweblicher  Veranderung ;  der  vs^esent- 
liehe  Befund  war  vielmehr  eine  hochgradige  Verktimmerung  des  Klein- 
hirns  ohne  Sklerose  und  ohne  Zeichen  entziindlieher  Vorgange,  —  wie  die 
Autoren  meinen,  einer  Agenesia  corticalis  vergleichbar.  Ein  dritter  Sections- 
befund  (von  Menzel)  zeigte  die  Summation  von  beiderlei  Befunden, 
Ivleinhirnatrophie  und  Strangdegeneration  im  Riickenmark. 

Wenn  die  Marie'sehe  Ataxie  eine  unleugbare  Verwandtschaft  mit 
der  Friedreieh'schen  klinisch  bekundet,  so  stellt  sie  andererseits  auch 
eine  Annaherung  zwischen  dieser  und  solchen  Fallen,  wie  die  von  Peli- 
zaeus,  Higier  und  Freud,  her  —  Falle,  die  nicht  mehr  weitab  von  den 
gemeinen  klinischen  Formen  der  Infantilen  Cerebrallilhmung  liegen.  Die 
Heredoataxie  cerehelleuse  entspricht  thatsaehlich  dem  „spastischen  Seiten- 
stiick  zur  Friedreieh'schen  Krankheit",  welches  Freud  aufzustellen 
versucht  war. 

e)  Familiare  (hereditare)  Affectionen  des  spateren  Alters. 

Es  konnte  unberechtigt  scheinen,  dass  man  die  hereditaren  Nerven- 
krankheiten  der  Erwachsenen  zur  Ankniipfung  an  die  Infantile  Oerebral- 
lahmung  heranziehen  will;  allein  wir  haben  aus  den  vorstehenden  Beob-, 
achtungen  eutnehmen  konnen,  dass  der  Zeitpunkt,  zu  welchcm  die  here- 
ditaren Affectionen  ihre  ersten  Symptome  iiussern,  in  derselben  Familie 
sich  um  ein  Decennium  verschieben  kann  (Homen)  oder  (Heredoataxie) 
bei  versehiedenen  Fallen  wohl  auch  iiber  ein  langeres  Intervall  variirt. 
Wir  werden  uns  auch  sagen,  dass  selbst  eine  constant  festgehaltene  Be- 
stimmung  des  scheinbaren  Krankheitsbeginnes  gegen  die  Erwagung  zuruck- 
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tritt,  dass  die  hereditilre  oder  familiiire  Affeelion  der  Erwachsenen  noth- 
wendiger  Weise  ebenso  auf  congenitaler  Bedingtheit  rulit  wie  irgend  eine 
hereditilre  Nervenkrankheit  des  Kindesalters. 

Diejenige  familiare  Affection  der  Erwachsenen,  welche  der  Infantilen 
Cerebralliihraung  klinisch  am  nachsten  steht,  die  „hereditare  (familiare) 
spastische  Spinalparalyse"  Striimpell's,  musste  bereits  in  anderem  Zu- 
sammenhange  erwiihnt  werden  (S.  244).  Ihre  Aui'stellung  ruht  weseutUch 
auf  den  Beobachtungen  Strumpell's  an  zwei  BrUdern  Gaum  (mit  einem 
Sectionsbefund),  an  einem  Patienten  namens  Polster,  dessen  Grossvater, 
Vater,  zwei  Vatersbriider  und  ein  Bruder  das  gleiche  Leiden  gezeigt 
batten,  und  auf  einer  Beobachtungsreihe  Bernhardt's,  in  welcher  von 
6  Geschwistern  4  (siiramtlich  Bruder)  an  der  in  Eede  stehenden  Affection 
erkrankt  waren.  Das  Leiden  entwickelte  sich  schleichend,  von  denDreissiger- 
jahren  an,  machte  sehr  langsame  Fortschritte  und  ausserte  sich  die  langste 
Zeit  in  reiner  spastischer  Paraplegie  oder  richtiger  in  paraplegischer 
Starre  mit  Eeflexsteigerung,  denn  die  motorische  Kraft  der  Beine  blieb, 
wie  Strilmpell  ausdriicklich  hervorhebt,  zunachst  voll  erhalten,  so  dass 
die  Kranken  trotz  ihres  beschwerhchen  Ganges  stundenlange  Marscbe 
leisten  konnten.  Erst  in  der  spiiteren  Zeit  der  Krankheit  trat  auch  der 
Charakter  der  Muskelschwiiche,  Parese,  deutlicli  hervor,  und  den  Anamnesen 
zufolge  muss  der  endliche  Ausgaug  in  Lahmung  nicht  ausgeschlossen 
sein.  Nicht  in  alien  Fallen  blieb  das  klinische  Bild  bis  zum  Ende  der 
Beobachtung  rein;  bei  einem  der  von  Bernhardt  beschriebenen  Bruder 
kamen  am  Ende  Sprach-,  Schlingstorungen  und  Storungen  der  Augen- 
bewegungen  hinzu ;  bei  dem  Kranken  Polster  fand  sich  spater  eine  deut- 
Uche  partielle  Sensibilitatsstorung  an  den  Unterschenkeln. 

Die  Bedeutung,  welche  dieser  hereditiiren  spastischen  Spinalparalyse 
der  Erwachsenen  auch  hinsichtlich  der  Auffassung  der  cerebralen  Diple- 
gien  zukommt,  liegt  in  dem  durch  Striimpell  bekannt  gewordenen  Sec- 
tionsbefunde  von  einem  der  Bruder  Gaum,  der  eine  combinirte  Degene- 
ration mehrerer  langer  Bahnen  im  Eiickenmarke  (Pyramiden-,  Kleinhirn- 
seitenstrangbahn,  GoU'sche  Strange  und  Eandzone)  enthiillte.  Strumpell 
erkannte  diese  Degeneration  als  prim  are  und  schloss  aus  der  wechselnden 
Intensitat  der  Veranderungen  in  verschiedenen  Eiickenmarkshohen,  dass 
die  Degenerationsrichtung  der  Bahnen  hier  sich  anders  verhalte  als  in 
den  sonst  bekannt  gewordenen  Fallen  von  secundarer  Degeneration.  Wahrend 
bei  letzterer  die  Pyramidenbahn  absteigend  degenerirt,  fanden  sich  im 
Falle  Gaum  die  intensivsten  geweblichen  Veranderungen  im  Lenden- 
marke;  in  der  Oblongata  verhielten  sich  die  Pyramiden  voUig  normal. 

Wenn  man  eine  ganze  Eeihe  anderer,  familiar  und  hereditar  auf- 
tretender  Affectionen  des  reiferen  Alters,  die  mit  Fug  und  Eecht  hier 
anzufuhren  waren,  wegen  geringer  symptomatischer  Aehnlichkeit  mit  den 


Familiilrc  iiiul  hereditiire  Formen. 


277 


Bildern  dei*  Infantilen  Cerebrallilhmuiig  iibergeht,  so  trifli't  man  dafiir  in 
der  Huntingdon'schen  Chorea  chronica  auf  eine  Erkrankung,  die  sieh 
an  einzelne  der  erwiihuten  infantilen  Syraptomeomplexe  geradezu  wie 
an  Vorbilder  anlehnt.  Ein  bis  ziira  Aeussersten  fortsehreitender  Schwach- 
sinn  und  eine  stetig  zunehmende  Ueberwaltigung  der  willkiirlichen  mo- 
torischen  Innervation  dureh  Nebenimpulse  von  echt  choreatisehem  Charakter 
machen  bekanntlich  den  Hauptinhalt  des  Krankheitsbildes  aus,  das  dureh 
die  bisher  aufgedeekten,  wechselnden,  anatomischen  Refunde  each  dem 
Urfheile  aller  xiutoren  nicht  gedeckt  wird.  (Vgl.  S.  252.) 

Es  ist  offenbar  richtiger  klinischer  Tact,  der  die  ersten  Eesehreiber 
einer  derartigen  heredilaren  Affection  dazu  veranlasst  hat,  auf  die  Ein- 
reihung  des  Krankheitsbildes  unter  die  bekannten  einfachen  Kategorien 
zu  verzichten  und  dafiir  den  hereditaren  (familiaren)  Charakter  in  den 
Yordergrund  zu  riicken. 

Diese  Gruppe  von  Affectionen  zeigt  eine  Eeihe  ganz  besonderer 
klinischer  Eigenthiimlichkeiten  und  soli,  wie  es  scheint,  von  ganz  anderen 
nosologisehen  Gesichtspunkten  aus  beurtheilt  werden.  Die  Zahl  der  hieher 
gehorigen  Beobachtungen  ist  rasch  angewachsen  und  wird  offenbar  in 
nachster  Zeit  weiter  vermehrt  werden;  fast  jede  Familienbeobachtung 
zeigt  ein  besonderes  Geprage,  eine  neue  Combination  der  Symptome ;  die 
einfachen  Krankheitsbilder  sind  in  den  hereditaren  Affectionen  wie  zu 
hoheren  Einheiten  gruppirt  entbalten. 

Es  fragt  sich  vor  AUem,  ob  die  topische  Deutungsmanier,  welche 
wir  bei  den  accideutellen  Krankheiten  des  Nervensystems  in  Anwendung 
Ziehen,  auch  bei  den  hereditaren  berechtigt  ist.  Machen  wir  hierauf  die 
Probe  bei  den  wenigen  Affectionen  letzterer  Art,  deren  anatomischer 
Befund  bekannt  scheint. 

Die  Friedreich'sche  Ataxie  wird  allgemein  unter  den  Spinal- 
erkrankungen  abgehandelt;  als  ihre  Grundlage  gelten  spinale  Verande- 
i-ungen,  und  zwar  (abgesehen  von  der  Kleinheit  des  ganzen  Organs) 
Degeneration  der  Goll'schen  Strange  (und  Partien  der  Burdach'schen), 
der  Kleinhirnseitenstrange  und  der  Pyramidenbahnen  (auch  der  Clarke- 
schen  Situlen),  Wer  nur  diesen  Bericht  von  der  pathologisehen  Anatomie 
des  Friedreich  kennt,  muss  daran  erinnert  werden,  dass  ganz  ahnhche 
Veranderungen,  Degenerationen  derselben  langen  Bahnen  fur  die  heredi- 
tiire spastische  Spinalparalyse  der  Erwachsenen  und  ihr  ahnliche  Eiuzel- 
erkrankuugen  angegeben  werden,  und  dies  bei  der  weitestgehenden  Un- 
ahnlichkeit  der  klinischen  Bilder.  Erst  die  Berufung  auf  intiraere  Ver- 
schiedenheiten  der  anatomischen  Befunde  hier  und  dort,  auf  unsere 
wahrscheinlich  unvollstiindige  Kenntniss  der  Veranderungen  im  Nerven- 
system  bei  Friedreich'seher  Ataxie,  die  Zweifel,  ob  die  Natur  des 
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Degenerationsprocesses  in  beiden  Fallen  die  niimliche  sei,  wenden  die 
Sehltlsse  ab,  zu  denen  die  analomische  Aehnlichkeit  bei  klinischer  Ver- 
sehiedenheit  sonst  Anlass  gabe.  Etwas  Anderes  bleibt  aber  ungestort; 
es  ist  unmoglich,  die  Idinischen  Zeichen  der  Friedreich'schen  Ataxie 
allein  aus  irgend  einem  Ruckenmarksbefund  abzuleiten;  Nystagmus  und 
Sprachstorung,  vielleieht  auch  die  Chorea,  trotzen  einer  spinalen  Locali- 
sation. Es  ist  aber  auch  gar  keine  Rede  davon,  dass  wir  die  Syraptome 
der  Friedreich'schen  Krankheit  gerade  aus  dem  anatomischen  Befund 
im  Riickenmark  ableiten  konnten,  den  wir  in  den  Sectionen  erfahren 
haben.  Bei  der  gemeinen  Tabes  ist  dies  anders ;  bei  ihr  ergibt  jede  be- 
fallene  Region  des  Nervensystems  ihr  Localsymptom,  und  aus  den  im 
einzelnen  Falle  vorhandenen  Syraptomen  erschliessen  wir  der  Reihe  nach 
die  vom  Krankheitsproeess  ergriffenen  Stellen.  Die  Friedreich'sche 
Ataxie  aber  ist  nicht  einfach  die  „eombinirte  Strangsklerose  des  Riicken- 
markes"  oder  des  im  Ganzen  verkleinerten  Riiekenmarkes,  sondern  eine 
Affection  mit  diesen  und  jenen  Symptomen  und  mit  einem  solchen 
Sectionsbefund,  und  zwischen  Symptomen  und  Befund  klafft  fiir  unser 
Verstandniss  vorlaufig  eine  Liicke,  deren  Ausfiillung  wir  kaum  ahnen, 
keinesfalls  in  anatomischen  Thatsachen  erwarten  diirfen. 

Ebenso  lehrreich  ist  das  Beispiel  der  Marie'schen  Ataxie,  des  spasti- 
schen  Seitenstiickes  zur  Friedreich'schen  Krankheit.  Es  ist  ofFenbar  ein 
ungerechtfertigtes  Wagestiick,  die  Marie'sche  Krankheit  hinzustellen  als 
den  klinischen  Ausdruck  der  „congenitalen  Kleinhirnatrophie".  Wir  hatten 
nie  geahnt,  dass  Nystagmus  und  Sprachstorung  besonderer  Art  zu  diesem 
Bilde  gehoren ;  weder  physiologische  Experimente,  noch  Beobachtungen 
von  accidenteller,  erworbener  Kleinhirnaifection  geben  uns  ein  Recht  dazu, 
wenn  nicht  etwa  neuere  Untersuchungen  tiber  die  Symptomatologie  der 
accidentellen  Kleinhirnaffectionen  diesen  Satz  modificiren  sollten.  (Vgl. 
Arndt,  Zur  Pathologie  des  Kleinhirns,  Archiv  fiir  Psych.,  XXVI,  1894.) 

Dass  aber  die  Ooordinationsstorung  keineswegs  nothwendige  Folge 
einer  congenitalen  Verkiimmerung  des  Kleinhii-ns  ist,  beweist  z.  B.  ein 
neuerer  Fall  von  Konig: 

Madchen  mit  typisclier  cerebraler  Diparese  congenitalen  Ursprungs,  das 
nie  sprechen  gelernt  liatte,  erst  mit  6  Jahren  zu  sehen  begann.  Der  Gang 
war  spastiscli-paretisch,  an  alien  Extremitiiten  bestanden  leichte  Spannungen; 
wahrend  mehrjahriger  Beobachtung  niemals  eine  Ooordinationsstorung.  Tod  im 
zehnten  Lebensjahre. 

Die  Autopsie  zeigte  eine  auffallige  Verkleinerung  des  Kleinhirns,  das 
nur  ein  Drittel  des  ihm  zukommenden  Gfewichtes  besass.  Dabei  war  das  Klein- 
liirn  makroskopisch  normal,  auch  in  seiner  Consistenz  nicht  vermehrt  (raikro- 
skopische  Untersuchung  ausstandig).  \'ieneicht  waren  auch  Theile  des  Hirn- 
stammes  verkleinert. 

Die  spastischen  Erscheinungen  des  Marie'schen  Symptomcomplexes 

treffen  zusammen  init  dem  Befimde  eines  geweblich  normalen  Riicken- 
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raarkes;  die  so  haufige  Verkniipfung  mit  AugenstOrungen  harrt  noch  ihrer 
ersten  Aufkliining.  Fiir  die  Uebereinstimmung  maneher  Haiiptsymptome 
dieser  Krankheit  rait  solclien  der  Priedreich'schen  Ataxie  hat  allerdings 
Londe  eine  annehmbare  Anskunft  gefunden;  er  sagt,  die  Ataxie  sei  das 
Zeiehen  der  Erkrankung  eines  vom  Riickenmark  zum  Kleinhirn  ziehenden 
Systems,  und  der  gleiche  Effect  musse  erfolgen,  ob  der  spinale  oder  der 
cerebellare  Antheil  dieses  Systems  der  erkrankte  sei. 

An  die  Beziehungen  der  Friedreich'schen  Krankheit  zur 
Eeredoataxie  cerebelleuse  lassen  sich  einige  weitere  Bemerkungen  an- 
kniipfen,  die  tief  in  das  Wesen  der  Sache  zu  fiihren  scheinen.  Wir 
haben  gehort,  dass  die  Autoren  Uebergangsformen  zwischen  den  er- 
wlihnten  beiden  Affectionen  anerkannt  haben.  Zur  Aufstellung  dieser 
Mittelformen  sind  sie  dadurch  gelangt,  dass  sie  von  jeder  klinischen 
Beobachtung  den  vollzahligen  Symptomcomplex  und  von  jedem  Symptom 
die  namliche  Auspriigung  verlangten.  Wenn  wir  in  der  vorhin  gegebenen 
Zusammenstellung  familiarer  Affectionen  mit  dieser  Forderung  an  die 
klinischen  Pormen  herantreten,  die  sich  innerhalb  derselben  Familie 
finden  und  wohl  mit  Sicherheit  als  Ausdruck  der  namlichen  Disposition 
aufzufassen  sind,  so  werden  wir  belehrt,  dass  unsere  Erwartung  nicht  zu 
erfiillen  ist.  Man  nehme  irgend  eine  der  beschriebenen  Familienkrank- 
keiten  her,  man  wird  sich  iiberzeugen,  dass  das  Alter  des  Krankheits- 
beginnes  um  grosse  Zeitraume  variirt,  dass  anscheinend  charakteristische 
Ziige  des  Symptoracomplexes  (Nystagmus,  Strabismus,  Schwachsinn)  bei 
einzelnen  der  geschwisterlichen  Kranken  ausgefallen  sind,  und  dass 
dasselbe  Symptom  (Spasmen,  Gangstorung,  Sprachstorung)  im  einzelnen 
Falle  in  sehr  verschiedener  Intensitat  und  selbst  naeh  abweiehender 
Richtung  entwickelt  sein  kann.  Man  wird  ferner  finden,  dass  die  bei 
Geschwistern  natiirhche  Verschiedenheit  des  Alters  und  der  Krankheits- 
phase  die  Abweichungen  der  Krankheitsbilder  unter  einander  keineswegs 
voUig  erklart.  Wenn  dem  so  ist,  wird  man  sich  aber  nicht  verwunderu 
diirfen,  dass  sich  ahnliche  Untersehiede  herausstellen,  wenn  man  Falle 
der  namlichen  Affection  bei  einander  fremden  Individuen  mit  einander 
vergleicht.  Man  hat  viel  Anlass  dazu  gerade  bei  der  Friedreich'schen 
und  Marie'schen  Ataxie,  da  man  hier .  zahlreieh  vereinzelt  auftretende 
Krankheitsfalle  findet,  denen  man  doch  die  Identificirung  mit  den  familiar 
vorkommenden  nicht  versagen  kann.  Das  vereinzelte  Vorkommen  wider- 
spricht  keineswegs  der  f^miliaren  Natur  einer  Affection,  und  wir  haben 
diese  Mogliehkeit  fur  alle  Arten  familiarer  oder  hereditarcr  Nervenkrank- 
heiten  zugeben  miissen. 

Die  Untersehiede  also,  wegen  deren  die  Autoren  gewisse  Beob- 
achtungen  nicht  zur  typischen  Friedreich'schen  oder  Marie'schen 
Ataxie  rechnen,  sondern  als  Mittelformen  selbststilndig  machen,  sind  oft 
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nicht  erliel.ilicher  als  jone,  welclie  zwischen  den  Krankheitsbildern  de.r 
einzelnen  Geschwister  in  die  Angen  fallen.  So  sonderte  F  r.  Schultze 
1894  eine  Beobachtung  bei  drei  Geschwistern  von  der  echten  Fried- 
reieli'schen  Krankheit  ab,  weil  die  locoiriotorische  Ataxie  in  diesen 
Fallen  sehr  wenig,  das  Rom  berg'sche  Symptom  sehr  deutlich  aus- 
gebildet  war.  Diircli  die  Geringfugigkeit  der  Ataxie  niiherten  sich  .seine 
Fiille  einem  1893  von  Senator  beschriebenen  Falle,  bei  dem  aber  die 
Patellarrcliexe  bloss  herabgesetzt  undnoch  durch  den  Jen drassik"schcn 
Handgrilf  hervorzurufen  waren. 

Nonne  theilte  1895  eine  Reihe  von  Einzelbeobachtungen  mit,  die 
unter  einander  sehr  ahnlich  sind,  durch  die  lebhaflen  Eeflexe  ihre 
Zugehdrigkeit  zum  Marie'schen  Typus  bezeugen,  vom  Autor  aber 
abgesondert  werden,  weil  sie  eben  nicht  famihar  sind,  und  weil  sie  .sich 
in  sehr  friihem  Kindesalter  manifestirt  haben.  Wir  diirfen  nach 
den  fruheren  Erwagungen  annehmen,  dass  diese  Charaktere  eine  Trennung 
nicht  rechtfertigen.  Unter  einander  weichen  die  vier  Falle  Xonne's  in 
folgenden  Punkten  von  einem  Gemeinsamen  ab :  Der  erste  Fall  zeigt  eine 
miissige  Eigiditat  der  Extremitatenmuskeln,  einen  hoheren  Grad  von 
Gangstorung,  lallende,  krampfhafte  Sprache,  Andeutungen  von  Nystagmus 
und  massigen  Schwachsinn ;  der  zweite  geringe  Eigiditat,  besseren  Gang, 
keinen  Nystagmus;  der  dritte  Muskelstarre  wie  Fall  I,  aber  keinen 
Nystagmus  (wie  im  Falle  II);  von  beiden  unterschied  er  sich  durch  die 
Intactheit  der  Inteliigenz;  der  vierte  Fall  endUch  wiederum,  mit  guter 
Intelligenz,  hatte  Nystagmus  wie  der  erste.  Das  schwerste  Symptom  des 
Marie'schen  Typus,  die  Opticusatrophie,  fehlte  in  all  diesen  Fallen. 

Angesichts  des  Eeichthums  an  derartigen  Formen,  welche  eine 
cerebellare  Ataxie  mit  Schwachsinn,  Nystagmus,  Sprachstorung,  Augen- 
aflfectionen  und  spastischen Symptomen  combiniren,  wird  man  etwa  geneigt 
sein,  bis  nicht  anatomische  Befunde  weitere  Aufklarung  bringen,  dem 
Anspruch  auf  genaue  Erfiillung  des  Marie'schen  Typus  zu  entsagen 
und  vorderhand  nur  zwei  Gruppirungen  anzuerkennen :  den  alten 
Fri  edreich'schen  Typus  mit  seinen  Variationen,  und  ein  spastisches 
Gegenstiick,  eine  spastische  Friedreich'sche  Krankheit.  Man  kann 
sich  fragen,  wodurch  nun  diese  beiden  Krankheitsbilder  sich  von  den 
Formen  absondern,  die  wir  als  cerebrale  Diplegien  fur  die  Infantile 
Oerebrallahmung  in  Anspruch  nehmen.  Die  Antwort  muss  lauten:  einzig 
durch  den  cerebellaren  Symptomcomplex,  die  statische  Ataxie  und  den 
sehwankenden  Gang.  Nichts  anderes  als  dies  fehlt  z.  B.  den  Fallen  von 
Pelizaeus,  Freud  undHigier,  bei  denen  selbst  die  hn  Marie'schen 
Typus  nicht  eonstante  Opticusatrophie  auftritt. 

Es  bietet  einen  weiteren  Anlass  zu  principiellen  Erorterungen,  dass 
Krankheitsbilder  ganz   iihnlich    wie  das  spastische    Gegenstuck  zum 
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Friedreich  aiich  ais  erworbene  AlTectiouen  vorkomraen.  Von  zwei 
Fiilleu  dieser  Art,  die  N  o  n  n  emittheilt,  ist  wenigstens  der  eine  noch  infantil, 
d.  li.  durch  eine  schwere,  fieberliafte,  mit  Krampfen  und  Unbesinnlich- 
keit  einbergehende  Erkrankung  im  12.  Lebensjahre  bedingt.  Der  acht 
Jahre  spater  beobachtete  Patient  zeigte  sich  geistig  sehr  beschrankt, 
sc-hwankte  beim  Stehen,  sein  Gang  war  dureli  Sehwanken  und  durch 
einen  ataktisehen  Bewegungsiiberschuss  behindert,  seine  Handbewegungen 
Avaren  deuthch  ataktisch,  die  Sprache  stossend  und  hastig;  Nystagmus 
best.aud  zwar  nicht,  wohl  aber  Insufficienz  der  Augenbewegungen  fiir  die 
Extremstellungen.  Die  Sehnenreflexe  waren  sehr  lebhaft,  die  Contouren 
der  Muskeln  rigid  vorspringend,  eigentliche  Spannungen  fehlten.  Bei 
einem  auderen  Kranken  hatte  sich  ein  ahnliches  Bild  im  28.  Lebens- 
jahre nach  einer  schweren  Insolation  (Kopfschmerz,  Dehrien,  Bewusst- 
losigkeit)  entwickelt ;  die  Intelligenz  war  unversehrt  geblieben.  Es  bestand 
hochgradige  statische  Ataxie,  breitbeiniger,  schwankender  Gang,  massige 
Ataxie  der  Hande,  stossende  und  hastige  Sprache,  Insufficienz  der  Augen- 
bewegungen, grosse  Steigerung  der  Sehnenreflexe,  aber  keine  Muskel- 
spannungen. 

Die  Unabhiingigkeit  dieses  cerebellar-spastischen  Krankheitsbildes 
von  der  Aetiologie,  der  Umstand,  dass  es  ebensowohl  in  Folge  endogener 
Bedingtheit  wie  nach  extrauterinen  Einwirkungen  auftreten  kann,  stellt 
eiue  Analogie  mit  den  klinischen  Typen  der  Infantilen  Oerebrallahmung 
her,  fiir  welche,  wie  wir  erfahren  haben,  dieselbe  Freiheit  gilt.  Wir 
werden  hiedurch  aufmerksam  gemacht,  dass  diese  Krankheitsbilder  ihre 
besonderen  topischen  oder  besser:  topisch-functionellen  Bedingungen  haben 
und  darum  verdienen,  in  der  Nosographie  festgehalten  zu  werden.  Es  ist 
aueh  nicht  abzulehnen,  dass  der  Umfang  der  Infantilen  Oerebrallahmung 
dahin  erweitert  werden  mag,  dass  er  sich  auf  den  klinischen  Ausdruck 
Yon  Kleinhirnalfectionen  ebenso  erstrecke  wie  auf  den  der  Grosshirn- 
erkrankungen.  Nach  allem  bisher  Vorgebrachten  werden  wir  den  wesent- 
lichen  Unterschied  zwischen  Infantiler  Oerebrallahmung  und  den  familiaren 
Affectionen  nicht  in  die  Symptomatik  verlegen,  sondern  in  die  Aetiologie, 
welche  bei  den  letzteren  durch  ein  endogenes,  bei  der  Infantilen  Oerebral- 
lahmung durch  ein  accidentelles  Moment  dargestellt  wird. 

Wir  haben  im  vorigen  Abschnitt  einen  Gesichtspunkt  kennen  ge- 
lernt,  der  uns  bedeutsamer  erschien  als  die  topographische  Scheidung  in 
Eiickenmarks-  und  Gehirnerkrankung,  die  streng  genommen  nur  fiir  die 
accidentellen  Erkrankungen  des  Nervensystems  interessant  ist.  Die  Er- 
kenntniss  vom  Zerfall  des  gesammten  Nervensystems  in  einzelne  Neurone, 
die  uber  die  topograph ischen  Grenzen  hinwegsetzen ,  hat  uns  dariiber 
aufgeklart,  dass  eine  im  Riickenmark  localisirte  Lilsion  unter  Umstanden 
dieselben  Symptome  liefern  kann  wie  eine  im  Gehirn  localisirte,  wenn 
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namlicli  beideraale  dieselben  aus  dem  Gehirn  in's  Rackenmark  reichenden 
Neurone  ergriffen  sind.  Sorait  stellt  sich  ganz  allgemein  die  Aufgabe,  die 
klinischen  Bilder  anders  als  bisher  anatomisch  umzudeuten,  nicht  auf  die 
erkrankte  Localitiit  aus  ihnen  zu  sehliessen,  sondern  zuniichst  auf  die 
Individualitiit  der  erkrankten  Neurone.  Wir  sind  von  der  Mogiichkeit, 
dieser  Aufgabe  zu  geniigen,  selbstverstandlich  noch  weit  entfernt.  Zur 
Wiirdigung  der  hereditiiren  Affectionen  wiirde  aber  auch  diese  Correetur 
noch  nicht  hinreichen.  Eine  Erkrankung  Icann  systematisch  sein  oder  mit 
der  Erkrankung  einer  Gruppe  gleiehartiger  Neurone  zusammenfallen  und 
doch  ihrer  Natur  nach  accidentell  sein.  Die  accideutelle,  der  Organisation 
des  Nervensystems  im  Wesen  fremde  Schiidlichkeit  hat  dann  eben  ein.  ein- 
zelnes  Neuronsystem  direct  befallen. 

Bel  den  hereditaren  Nervenerkrankungen  seheint  die  Annahme 
einer  accidentellen  Aetiologie  ausgeschlossen ;  wie  kame  sonst  bei  mehreren 
Personen  die  namliche  Krankheit  zu  Stande?  Die  Schadlichkeit  muss 
sich  hier  umgesetzt  haben  in  eine  dem  Nervensystem  inharente  Eigen- 
sehaft,  die  bei  den  mannigfachsten  Anlassen  zur  Erkrankung  des  Systems 
fiihrt.  Die  Anzahl  und  Auswahl  der  so  disponirten  Neuronsysterae  be- 
dingt  daun  die  Eigenart  der  hereditaren  Affectionen  und  die  in  ihnen 
zum  Ausdruck  gelangende  Symptomcombination.  Das  Gebiet  ist  aber  noch 
so  dunkel,  dass  man  diesen  Gedankengang  nicht  weiter  verfolgen  kann. 

Fragt  man  nun,  inwieweit  klinisches  Bild  und  anatomischer  Befand 
diesen  vermutheten  Neurondispositionen  Ausdruck  geben  konnen,  so 
drangen  sich  folgende  Erwagungen  auf:  Das  klinische  Bild  enthalt  nichts 
anderes  als  Functionsstorungen ;  diese  waren  eindeutig,  wenn  jede 
Functionsstorung  auf  den  Functionsausfall  eines  bestiramten  Neuronsystems 
zu  beziehen  ware.  Allein  dies  ist  sicherlich  nicht  der  Fall;  Functionen 
sind  im  Allgemeinen  Resultanten  aus  dem  Zusammenwirken  mehi-erer 
Neuronsysteme;  die  Zeichen  der  Storung,  welche  wir  am  klinischen 
Object  wahrnehmen  konnen,  sind  der  Anzahl  nach  wenige;  jedes  dieser 
Zeichen  (pathologischen  Symptome)  mag  durch  mehr  als  eine  Weise  der 
Storung  im  Ansatz  der  functionellen  Oomponenten  hervorgebracht  werden. 
Die  Symptome  sind  also  vieldeutig  in  Bezug  auf  die  ihnen  zu  Grunde 
liegenden  Neuronalfectionen. 

Das  Verhaltniss  zwischen  den  Neuronerkrankungen,  in  denen  wir 
das  Wesen  der  hereditaren  Affectionen  suehen,  und  den  dabei  gefundenen 
anatomischen  Veranderungen  wird  wahrscheinlich  durch  zwei  Momente 
verwirrt.  Erstens  wird  die  Localisation  der  anatomischen  Befunde  durch 
den  Umstand  entwerthet,  dass  die  Neuronsysteme  in  Folge  derselben 
Disposition  an  verschiedenen  Stellen  ihres  ausgedehnten  Verlaufes  er- 
kranken  konnen;  verschieden  loealisirte  Befunde  werden  sich  also  unter 
Umstanden  mit  demselben  Krankheitsbild  und  der  namhchen  Begriindung 
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in  Neurondispositionen  vertragen.  Zweitens  ist  es,  wie  Erb  angedeutet 
hat,  sehr  wohl  moglieh,  dass  nicht  alle  Arten  von  Neuronaflfectionen,  die 
sich  funetionell  wohl  bemerkbar  machen,  auch  greifbare  —  oder  wenigstens 
fur  unsere  heutige  Technik  kenutliche  —  Veranderungen  des  anatomischen 
Bildes  ergeben.  Wenn  sieh  aber  so  viele  schwer  fassbare  Bedingungen 
zwischen  dem  wesentlichen  Inhalt  der  hereditaren  Erkrankung  und  deren 
klinischem  und  anatomischem  Ausdruck  einschieben,  dann  ist  beim  Eiick- 
schluss  aus  letzteren  auf  die  erstere  grosse  Zuriickhaltung  geboten,  und 
der  Versuch,  die  hereditare  Affection  durch  ihren  Section sbefund  zu 
charakterisiren,  gar  vollig  imerlaubt. 

Es  ist  eine  Anwendung  des  eben  Gesagten,  wenn  man  sich  dagegen 
straubt,  die  pathologische  Anatomie  etwa  der  Striimpell'schen  Spinal- 
paralyse  auf  die  infantilen  Erkrankungen ,  wie  in  den  Fallen  von 
Souques,  v.  Krafft-Ebing  u.  s.  w.,  zu  ubertragen.  Die  Moglichkeit, 
dass  in  ihnen  die  gleiche  anatomische  Veranderung  vorliegt,  kann  nicht 
bezweifelt  werden,  aber  eine  Berechtigung  liegt  fur  diese  Annahme  nicht 
vor.  Das  klinische  Bild  dieser  Falle  ist  ftir  eine  Entscheidung  allzu 
durftig  und  vieldeutig;  mehr  lasst  sich  dartiber  nicht  sagen.  Dass  diesen 
Fallen  Symptome  von  intellectueller  Schwache  und  Strabismus  abgehen, 
macht  ihre  Auffassung  als  Cerebralerkrankungen  iinsicher,  beweist  aber 
nichts  fiir  ihre  Natur  als  Spinal  erkrankung.  Wir  haben  gesehen,  dass 
unter  mehreren  Geschwistern,  also  bei  identischer  Affection  (Fiille  von 
Ganghofner)  Strabismus  vorhanden  sein  oder  fehlen  kann,  so  dass  der 
eine  dieser  Falle,  wenn  er  isolirt  vorkame,  naeh  der  Argumentation  der 
Autoren  zur  spinalen  Starre  gerechnet  werden  miisste.  Abwesenheit  aller 
Zeichen  von  intellectueller  Schadigung,  ja  libergute  Entwicklung  der 
Intelligenz,  zeigen  die  Falle  z.  B.  von  Freud,  deren  complicirtes  Bild 
eine  Erklarung  durch  Eiickenmarkserkrankung  ausschliesst.  Ebenso  wissen 
wir  aus  der  Klinik  der  nicht  familiaren  Formen  von  Infantiler  Cerebral- 
liihmung,  dass  voile  Intelligenz  selbst  bei  schwerer  Auspragung  einer 
allgemeinen  Starre  nicht  selten  gefunden  wird. 

Fiir  die  Auffassung  der  Mehrzahl  von  Fallen  paraplegischer  Starre 
erschien  uns  massgebend,  dass  eine  fortlaufende  Eeihe  von  Uebergangs- 
formen  diese  (tibrigens  recht  seltenen)  „reinen"  Falle  spastischer  Para- 
plegic mit  den  sicher  cerebralen  Formen  von  AUgemeiner  Starre  ver- 
bindet.  Man  kann,  wenn  man  will,  dasselbe  Argument  auch  fiir  die 
hereditaren  Falle  von  paraplegischer  Starre  geltend  machen ;  bereits  die 
vorstehende  Zusammenstellung  enthillt  das  Material,  um  eine  ahnliche 
Reihe,  die  in  „reiner"  paraplegischer  Starre  endigt,  bei  den  familiaren 
infantilen  Affectionen  zu  bilden.  Hier  konnen  also  nur  Sectionsbefunde  die 
Entscheidung  bringen,  deren  Deutung  unter  den  oben  vorgebrachteu 
Gesiehtspimkten  erfolgen  muss. 
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Das  Studiurn  der  familiiireii  Formen  ist  nicht  ohne  Frucht  fUr  die 
Auffassung  der  Infantilen  Cerebral lahmung  im  Ganzen.  Es  belegt  zuniichst 
die  Notlivvendigkeit,  vorlilufig  an  den  durch  die  Beobachtung  gegebenen 
Krankheitsbildern  I'estzulialten,  da  die  Moglichkeit  eines  vollgiltigen  Er- 
satzes derselben  durch  pathologiseh-anatomische  Daten  unwahrseheinlieh 
ist.  Sodann  erfahren  wir,  dass  ganz  ahnliche  Krankheitsbilder  der  func- 
tionelle  Ausdruck  von  entfernt  liegenden,  in  der  Organisation  des  Central- 
organes  enthaltenen  Krankheitsursachen  sein  konnen.  Es  ist  die  Frage, 
ob  man  diese  Erklilrung  der  hereditiiren  Formen  im  -grossen  Ausmass 
aiif  die  vereinzelt  vorkommenden  Fiille  von  Infantiler  Cerebralliihmung 
iibertragen  darf.  Die  spater  erworbenen  Fiille,  sowie  die  Geburtsliihraungen 
(Little'sehe  Krankheit)  scheinen  sich  als  accidentelle  Erkrankungen 
einer  solchen  Auffassung  von  vorneherein  zu  entziehen;  allein  mit  dem 
Fortsehritt  unserer  Einsicht  scheint  sich  die  Eeiehhaltigkeit  dieser  beiden 
atiologischen  Gruppen  bei  der  Infantilen  Cerebrallahmung  stetig  zu  ver- 
ringern;  wir  sind  aufmerksam  geworden,  wie  haufig  ein  scheinbar  extra- 
uterin  bedingter  Fall  von  Erkrankung  richtiger  als  pranatal  bedingt  erkannt 
wird,  und  die  Bedeutung  der  Little'selien  Momente  fiir  die  Geburtslahmung 
mussten  wir  gleichfalls  zu  Gunsten  congenitaler  Momente  einsehranken. 

Da  alle  hereditiiren,  besser  endogenen,  Affectionen  des  Nerven- 
systems  auch  vereinzelt  vorkommen,  wiire  man  versucht,  von  dem  Inhalte 
der  Infantilen  Oerebralliihraung  den  grosseren  Antheil  zu  den  hereditaren, 
also  endogenen  Krankheiten  zu  schlagen.  Man  wird  hievon  aber  durch 
einBedenken  abgehalten:  die  familiaren  Formen  zeigen,  so  wenige  aucli 
von  ihnen  bis  jetzt  bekannt  sind,  eine  grosse  Buntlieit  der  Symptome; 
die  vereinzelten  Fiille  sind  auf  wenige  und  gleichformige  klinische  Typen 
beschriinkt. 

Es  ist  darum  mehr  wahrscheinlicli,  dass  wir  in  den  Pormen  von 
Infantiler  Cerebrallahmung  vvirklich  Erkrankungen  mit  accidenteller 
Aetiologie  vor  uns  liaben.  Um  Missverstiindnisse  zu  verhtiten,  betonen 
wir,  dass  „congenital"  und  „priinatal  bedingt"  nicht  identisch  zu  sein 
braucht  mit  „endogen  verursacht"  in  dem  Sinne,  den  wir  der  Aetiologie 
der  familiilren  Formen  gegeben  haben.  Es  kann  sich  bei  der  Infantilen 
Cerebralliihmung  handeln  um  die  directe  Einwirkung  accidenteller  d.  h.  der 
Organisation  des  Nervensystems  fremder  Momente,  die  aber  schon  im 
Intrauterinleben  stattfindet.  Vielmehr  konnten  wir  uns  den  Gegeusatz 
von  endogener  und  accidenteller  Yerursachucg  etwa  an  dem  Beispiel 
der  SyphiUs  niiher  bringen,  die  das  eiuemal  als  directe  esogene  Aetiologie 
Krankheitsbilder  in  Folge  von  Gumma,  Meningitis,  Endarteritis  hervor- 
ruft,  anderemale  als  endogene  Aetilogie  die  parasyphilitischen  Affectionen 
(Tabes,  progressive  Paralyse)  durch  nocli  unbekannte  Vermittlung  er- 
zeugt. 
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Es  scheint,  als  ob  an  dieser  Stelle  zweckmiissig  eine  der  Begrenzun- 
gen  fur  den  Begriff  der  Infantilen  Cerebrallahmung  festgelegt  werden 
konnte.  Die  Infantile  Cerebralliihmung  wurde  so  bestimmt  als  die  Zu- 
samraenfassung  aller  Affeetionen  des  Gehirns  im  kindlichen  Alter,  welche 
durch  directe  Einwirkung  accidenteller  Aetiologien  entstehen,  sei  es,  dass 
diese  noch  in  der  Fotalperiode  oder  naeh  der  Geburt  vorfallen,  ein  einziges 
Neuronsystem  oder  mehrere  betreffen.  Insoferne  die  Ergriffenheit  eines 
einzigen  Neuronsystems  hervortritt,  muss  sich  eine  Aehnlichkeit  mit  den 
wirklich  endogenen,  systematisehen  Affeetionen  des  Nervensystemes  be- 
inerkbar  machen.  Das  kliniscli  Gemeinsame  all  der  so  vereinigten  Formen 
lage  in  den  Charakteren,  welche  als  Eigenthiimliclikeiten  der  Entwicklungs- 
hemmung,  der  Ausgleichung,  des  Verlaufes,  der  Eeaction  zwiscben  Neu- 
roglia und  Nervensubstanz  sich  unmittelbar  aus  dera  infantilen  Zustande 
des  Nervensysteras  ableiten  lassen. 

Auszuschliessen  aus  dieser  Zusammenfassung  waren  nur  jene  Falle 
accidenteller  Erkrankung,  in  denen  diese  gemeinsamen  Oharaktere  durch 
die  besondere  Natur  des  Krankheitsprocesses  iiberwaltigt  werden,  wie 
dies  beim  Tumor,  bei  der  tuberculosen  Meningitis,  theilweise  bei  der 
Lues  cerebri  der  Fall  ist,  also  im  Allgemeinen  bei  stiirmischen,  rasch 
ablaufenden  Erkrankungen,  die  der  Eigenart  des  infantilen  Gehirnes  nicht 
die  Zeit  und  Macht  zur  Aeusserimg  gonnen. 

Die  Abgrenzung  der  Infantilen  Cerebrallahmung  gegen  die  Gehirn- 
erkrankungen  der  Erwachsenen  darf  eiae  unsichere  bleiben,  da  ja  die 
Kindheit  nicht  durch  einen  Zeitmomeut  von  der  Eeife  geschieden  ist, 
sondern  in  einem  langeren  Entwicklungsstadium  in  sie  iibergeht.  Am 
meisten  zur  Kliirung  der  hier  gegebenen  Definition  wtirde  es  beitragen, 
konnte  man  sich  anschaulich  machen,  auf  welchem  Wege  eine  accidentelle 
SchadHchkeit  sich  in  einen  Organisationsfehler  des  Nervensystems  oder 
gewisser  Organe  desselben  umsetzt,  und  durch  welche  Formel  diese  nun 
endogen  gewordene  Krankheitsursache  auszudriicken  ist. 

AUe  anderen  Bemuhungen,  die  klinische  Einheit  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung aufzulosen  und  sie  zu  ersetzen  durch  eine  grossere  Anzahl  von 
Krankheitsbildern  mit  einheitlicher  Aetiologie  oder  gleichartigem  anatomi- 
schen  Befund,  scheinen  an  praktischen  wie  an  principiellen  Schwierig- 
keiten  scheitern  zu  miissen.  An  praktischen,  weil  beim  einzelnen  Falle 
die  Aetiologie  oder  der  Initialprocess  nur  selten  mit  Sicherheit  festzu- 
stellen  ist,  und  weil  die  klinischen  Zeichen  der  Falle  weder  zur  Aetiologie, 
noch  zum  anatomischen  Befund  eine  constante  Beziehung  zeigen,  den 
Euckschluss  auf  diese  also  auch  nicht  gestatten.  Als  principielles  Hemm- 
niss  wird  man  es  empfinden,  dass  man  bei  jedem  solchen  Yersueh 
klinisch  Aehnliches  auseinander  reissen,  Unahnliches  vereinigen  muss,  und 
dass  man  dabei  den  gemeinsamen  Charakteren  nicht  Eechnung  tragen 


286 


Pamiliiire  und  liereditare  Formen. 


kann,  welche  aus  der  Unfertigkeit  und  Entwicklungsfahigkeit  des  infantileu 
Central  organs  entspringen  und  uns  bedeutsam  genug  ersclieinen,  um  die 
ganze  Gruppe  mannigfaltiger  Affectionen  von  verschiedener  Herkunft  und 
anatomischer  Begriindung  zusammenzuhalten.  Es  ware  gewiss  bequemer 
und  eine  grossere  Befriedigung  fiir  den  arztlichen  Beurtheiler,  wenn  es 
anders  ware,  aber  die  Entscheidung  liegt  hier  nicht  bei  uns,  sondern  an 
der  klinisclien  Gestaltung  des  Krankheitsbildes ;  wenn  dieses  sieh  nicht 
nach  Aetiologie  und  pathologischer  Anatomic  differenzirt  zeigen  will, 
bleibt  uns  nichts  anderes  iibrig,  als  es  als  Gauzes  anzunehmen. 


VIIL  Epilepsie  imd  Idiotie. 


Dass  die  Epilepsie  eine  hervorragende  Stelle  im  Symptomeomplex 
der  Infantilen  Oerebrallahmimg  einnimmt,  ist  bereits  den  altesten  Beob- 
aehtern  unserer  Affection  aufgefallen.  Man  kann  es  aber  durch  mehr  als 
eine  Begriindung  rechtfertigen,  wenn  man  die  Epilepsie  nieht  als  ein 
den  anderen  gleichwerthiges  klinisches  Zeichen  behandelt,  sondern  sie 
aus  dem  Krankheitsbilde  heraushebt,  um  ihre  Beziehung  zu  diesem  einer 
besonderen  Untersuchung  zu  unterziehen. 

Der  classische  Morbus  sacer  scheint  zunaehst  wenig  Beriihrungs- 
punkte  mit  den  Lahmungen  und  den  anderen  Zeichen  der  cerebralen 
Kinderlahmung  aufzuweisen.  Eine  erste  Beziehung  stellte  sich.  aber  ber, 
nachdem  Bravais  und  Jackson  die  halbseitige  Epilepsie  aufgefunden 
batten,  bei  der  die  krampfhaften  Zuckimgen  dieselbe  Ausbreitung  ein- 
halten  wie  beim  hemiplegischen  Typns  der  infantilen  Hirnaffection  die 
Labmung.  Die  Erkenntniss,  dass  die  Epilepsie  eine  Aeusserung  der  Hirn- 
rinde  sei,  kam  hinzu ;  der  ungeraeinen  Haufigkeit  der  Epilepsie,  besonders 
bei  der  spastiscben  Hemiplegie  der  Kinder,  trug  man  Eechnung  durch 
die  Auffassung,  dass  es  neben  der  genuinen  Epilepsie  eine  symptomatische 
gebe,  welche  die  Folge  grober  und  greifbarer  Lasionen  des  Grosshirns 
sein  miisse. 

Die  Verkniipfung  der  halbseitigen  Epilepsie  mit  der  halbseitigen 
Kinderlahmung  ist  indess  minder  innig,  als  man  erwarten  konnte.  Wie 
bereits  auf  S.  99  erwahnt,  hat  die  Epilepsie  der  Kinderlahmung  keines- 
wegs  regelmassig  halbseitigen  Charakter,  und  wo  sie  ihn  anfangs  hat, 
gibt  sie  ihn  allmalig  auf,  um  sich  in  allgemeinen  Zuckungen  zu  aussern. 
Ob  zwischen  der  Epilepsie  und  den  einzelnen  klinischen  Typen  der 
Infantilen  Cerebrallahmung  besondere  Beziehungen  bestehen,  soil  weiter 
unten  erortert  werden. 

Es  haben  sich  nun  noch  andere  unvermuthete  Beziehungen  zwischen 
Epilepsie  und  Infantiler  Cerebrallahmung  ergeben,  in  deren  Polge  die 
sogenannte  genuine  Epilepsie  sich  immer  weitere  Einschrankung  zu 
Gunsten  der  symptomatischen  gefallen  lassen  musste.  Man  bemerkte, 
dass  sich  hinter  dem  Anschein  einer  genuinen  Epilepsie  ein  Fall  von 
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Infantiler  Cerebrallahmuno-  verbergen  kanu,  unci  zwar  ist  dies  auf  mehr 
als  eine  Art  riioglich. 

1.  Es  koirimt  vor,  dass  nach  einer  infantilen  Hirnerkrankung  die 
Lahinimg  voUig  oder  bis  auf  weuig  charakteristische  Reste  zuruckgeht, 
die  Epilepsie,  die  sich  unterdess  entwickelt  hat,  aber  bleibt.  Wer  deii 
Kranken  in  diesem  Stadium  sieht,  wird  ihn  fUr  einen  genuiiien  Epileptiker 
halten;  erst  genane  Untersuchung  und  Ariamnese  werden  das  richtige 
Verstilndniss  ermuglichen. 

Einen  solchen  Fall  haben  z.  B.  Sachs  und  Peterson  mitgetheilt: 
E.  B.,  ITjiihriges  Miidchen,  drittes  von  vier  Kindern,  alle  anderen  sind 
acuten  Infectionsknmkheitea  erlegen.  Das  Kind  leidet  seit  einigen  Jahren  an 
epileptischen  Antallen,  die  alle  3—4  Monate  wiederkehren.  Keine  Convulsionen 
in  der  Kindheit.  Wurde  wegen  gemeiner  Epilepsie  von  vielen  Aerzten  Jahre 
hindurch  mit  Brom  behandelt.  Genauere  Nachforschung  ergibt  aber,  dass  das 
Kind  vor  ungefahr  vier  Jahren  einen  apoplektiformen  Anfall  gehabt,  und  bei 
sorgfaltiger  Untersuchung  fanden  sich  Andeutungen  einer  linksseitigeu  Henii- 
plegie:  sehr  deutliche  Muskelschwache  der  hnkeu  Extremitateu,  bedeutende 
Steigerung  der  Sehnenreflexe,  massige  InteUigenzschwache,  deutUche  Anamie. 

Sachs  und  Peterson  machen  die  Bemerkung,  dass  ein  recht  an- 
sehnlicher  Procentsatz  aller  Falls  mit  gewohnlicher  Epilepsie  sich  in 
Verbindung  mit  cerebraler  Kinderlahmung  entvv^ickelt  haben  mag. 

2.  Es  kann  der  Fall  vorhegen,  dass  die  klinischen  Zeichen  der 
Infantilen  Cerebrallahmung  uberhaupt  zu  keiner  anderen  Ausbildung  ge- 
langen  als  in  geringftigigen  und  unvoUstandigen  Andeutungen,  wahrend 
die  Epilepsie  voll  entwickelt  wird  und  alle  Aufmerksamkeit  auf  sich  zieht. 
Auch  hier  wird  erst  eine  sorgfaltige  Untersuchung  den  wirklichen  Sach- 
verhalt  aufdecken. 

Solcher  Art  sind  einige  Beobachtungen  von  Rosenberg: 

14jahriger  Knabe,  schwer  geboren,  mit  6  Wochen  Fraiseif :  seit  eineui 
Jahr  typische  epileptische  Anfiille,  die  sich  taglich  ein-  bis  zweimal  wieder- 
holen.  Die  Zuckungen  im  Anfall  betreffen  nui-  die  rechte  Korperhalfte. 

Der  Knabe  lasst  nur  wenige  und  nicht  auffallige  Zeichen  einer  halb- 
seitigen  Hirnatfection  erkennen,  die  aber  hinreichen,  die  Diagnose  zu  sichern. 
Bei  mimischen  Bewegungen  bleibt  der  rechte  Facialis  ein  wenig  zuriick; 
beim  Sprechen  beobachtet  man  tibermassige  Innervation;  Mitbewegungen  im 
ganzen  Gresicbt.  Der  Druck  der  rechten  Hand  ist  schwiicher,  feine  Hand- 
bewegungen  sind  auf  dieser  Seite  merklich  ungeschickter,  doch  bedient  er  sich 
dieser  Hand  gut,  selbst  beim  Schreiben.  An  den  Hiinden  ergibt  sich  durch 
Messung  eine  deutliche  Differenz  zu  Ungunsten  der  rechten,  die  Handliinge 
bleibt  um  fast  einen  halben  Centimeter  zuriick,  die  Ballen  sind  weniger  stark 
entwickelt,  die  Knochen  erscheinen  zarter. 

Die  Hemiplegie  war  also  hier  vertreten  durch  eine  Facialparese,  eine 
leichte  Bewegungsstorung  der  Hand  und  eine  geringe  trophische  Yerkiimmerung 
derselben.  Diese  Zeichen  fanden  sich  auf  der  von  den  epileptischen  Zuckungen 
befallenen  K()rperseite. 
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xVndere  Falle  von  Rosenberg: 

S'/gjiihriges  Kind,  mit  TMonaten  Fraisenanfall  mit  reehtsseitiger  Liihmung. 
Diese  besserte  sich  allmalig,  docli  wurde  mit  2V2  Jahren  das  Bein  noch 
naehgeschleppt.  Epileptische  Antalle  schwereren  Charakters  seit  jener  Er- 
krankiing  anfangfs  selir  hiiufig,  jetzt  einmal  im  Monat. 

Von  dieser  Heiniplegie  ist  jetzt  nichts  vorlianden  als  eine  Facialisparese 
und  ein  deutliches  Naclizielien  des  rechten  Beines  beim  Gehen.  Die  Zuckungen 
sind  immer  reclits  starker,  naeli  jedem  Anfall  wird  durch  einige  Tage  die 
Gangstoriing  deutlicher  beraerlct. 

,  5jahriger  Knabe;  mit  9  Monaten  Kopftrauma,  darauf  Convulsionen  und 
Erbrechen;  haufige  Wiederliolung  der  Icrampfhaften  Anfalle,  besonders  aus 
Anlass  fieberhafter  ErlfrankuDgen.  Yor  einem  Jahr  stellten  sich  nach  einer 
Pneumonic  allgemeine  Convulsionen  durch  9  —  10  Tage  ein,  nach  welchen  das 
Kind  6  Wochen  nicht  gehen  konnte.  Damals  wurde  auch  eine  Ungleichheit 
im  Gesichte  bemerkt. 

Es  fanden  sich  folgende  geringfiigige '  Zeichen  einer  Hemiplegie :  der 
linke  Mundwinkel  in  der  Euhe  etwas  hangend,  bei  mimischen  Bewegungen 
links  mindere  Innervation.  Der  Druck  der  linken  Hand  schwacher.  Der  linke 
Fuss  wird  im  Sitzen  einwarts  rotirt  gehalten,  das  linke  Bein  im  Ganzen  etwas 
hypertonisch,  die  Wade  etwas  schlaffer. 

Rosenberg  theilt  aueh  eine  Beobachtung  von  Freud  mit,  die  eine 
andere  Combination  einer  Epilepsie  mit  Bruch-  oder  vielmehr  Ersatz- 
stiicken  einer  halbseitigen  Alfection  zeigt. 

24jahrige  Fran,  in  der  ersten  Lebenszeit  ein  einziger,  laugdauernder 
Anfall  von  Convulsionen.  Mit  19  Jahren  traten  kurze  Absencen  auf,  spater 
heftigere  Anfalle  mit  Zungenbiss  und  Bewusstlosigkeit.  Man  findet  an  dieser 
Frau  eine  auch  in  der  Euhe  deutliche  Parese  des  linken  Facialis,  ferner  sieht 
man  von  Zeit  zu  Zeit  in  den  Muskeln  der  linksseitigen  Gesichtshiilfte  blitz- 
ahnliche  Contractionen  ablaufen;  die  linke  Hand  zeigt  gfilegentlich  unwillkiir- 
liche  sehleudernde  und  schiittelnde  Bewegungen.  Also  Facialparese,  Chorea 
des  Gesichts  imd  der  Hand  als  Bruchstiicke  einer  choreatischen  Parese. 

Ein  anderer  Fall  Rosenberg's  lasst  neben  der  Epilepsie  die  leiscste 
Andeutung  einer  allgemeinen  Starre  erkennen. 

Sjahriges  Kind,  mit  5  Jahren  Anfall  von  Bewusstlosigkeit  ohne  Krampfe. 
3  Monate  spater  ein  Krampfanfall;  seither  Hiiufung  der  Anfalle,  die  nach  einer 
Unterbrechung  von  IY2  Jahren  in  modificirter  Form  ahnlich  wie  Petit  mal 
wieder  aufgetreten  sind. 

Das  Kind  ist  von  verringerter  Intelligenz,  hat  erst  mit  4  Jahren  zu 
gehen  und  sprechen  begonnen.  Es  zeigt  einen  gewissen  Grad  von  Spannung 
an  Armen  und  Beinen.  Im  Sitzen  kann  es  die  Beine  nicht  vollkommen  strecken, 
die  grossen  Zehen  stehen  fast  immer  in  Hyperextension ;  aufgestellt,  zeigt  es 
zunachst  Spitzfusse,  die  sich  dann  bald  ausgleichen.  Der  rechte  Facialis  bleibt 
bei  mimischen  Bewegungen  zuriick;  die  rechte  Hand  ist  ungeschickter,  wird 
beim  Essen  nicht  gebraucht. 

In  gewissen  anderen  Fallen,  deren  Verkennung  minder  leicht  fallt, 
ist  die  Hemiplegie,  welche  die  Epilepsie  begleitet,  zwar  gleiebfalls  sehr 
unvollstiindig  repriisentirt,  etwa  durch  ein  einziges  Symptom,  aber  dies 
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eine  Symptom  bat  eine  vortreffliche  Ausbildung  erreieht.  Hieher  gehoren 
die  bereits  mebrfaeb  gewtirdigteii  Falle  von  Erlenmeyer,  die  neben  der 
Jackson'schen  Epilepsie  eine  deutliche  Wachstbumshemmung  der  vom 
Krampf  betrolfenen  Extremitaten  erkennen  lassen  als  einziges  Symptom 
und  Stellvertretung  der  liemiplegischen  Cerebral  affection. 

3.  Es  kommt  vor,  dass  das  zeitliche  Verhiiltniss  von  Epilepsie  und 
Kindorlalimung  umgekehrt  ist  (Falle  von  Osier,  Marie,  Wuillamier, 
Eulenburg  etc.).  Die  Epilepsie  geht  um  Jahre  vorher,  bis  plotzlich  ein- 
mal  nach  einem  Anfall  die  Liihmung  auftritt  und  von  da  an  bleibt.  Man 
wird  in  der  Zwischenzeit  natiirlieli  den  kleinen  Kranken  fur  einen  Epi- 
leptiker  halteu,  bis  der  Verlauf  die  Kinderlahmung  klarstellt.  Man  soUte 
erwarten,  dass  die  Halbseitigkeit  der  Epilepsie  die  wahre  Natur  dieser 
Falle  verriith,  aber  dies  trifft  nicht  zu.  Haufig  genug  sind  die  Anfalle, 
welche  der  Kinderlahmung  vorausgehen,  von  gewohnlicher  Form,  und 
andererseits  kann  man  nicht  jeden  Fall  partieller  Epilepsie  mit  Sicherheit 
auf  Herderkrankung  zuriickfiihren. 

Falle  dieser  Art,  die  sehr  haufig  sind,  haben  von  Goodhart, 
Osier  u.  A.  die  Deutung  erfahren,  dass  hier  die  epileptischen  Oon- 
vulsionen  selbst  die  Ursache  der  Lahmung  vriirden  durch  die  auf  der 
Hohe  des  Anfalls  zu  Stande  kommenden  Hamorrhagien  und  Gewebs- 
schadigungen.  Allein  gegen  diese  Auffassung,  die  hier  thatsachlich  ein 
„2Jost  hoc,  ergo  propter  hoc"  statuirt,  und  zufolge  welcher  die  Epilepsie 
unter  die  Aetiologie  der  Infantilen  Oerebrallahmung  zu  versetzen  ware, 
liegen  die  gewichtigsten  Bedenken  bereit.  Schon  Little  hatte  diese 
Deutung  mit  den  Worten  abgelehnt,  er  wolle  es  vermeiden,  das  eine 
Symptom  der  Kraukheit  durch.  ein  anderes  zu  erklaren.  Man  muss  sich 
erinnern,  dass  bei  der  sogenannten  genuinen  Epilepsie  grosse  Eeihen  von 
schwersten  Anfallen  abzulaufen  pflegen,  ohne  eine  Andeutung  von  Lahmung 
zu  hinterlassen,  und  dass  sehr  haufig  die  nachkommende  Liihmung  in 
einer  Hemiplegie  besteht,  wahrend  die  Zuckungen  in  den  Anfallen  bilateral 
waren,  so  dass  eine  vom  Anfall  ausgehende  Schadigung  beide  Hirnhalften 
in  gleichem  Masse  hatte  betreffen  miissen.  Ferner  darf  man  sich  daran 
halten,  dass  in  den  weit  haufigeren  Fallen,  in  denen  die  Lahmung  der 
Epilepsie  vorangeht,  diese  Lahmung  ihre  Eiickbildung  zu  erfahren  pflegt, 
ohne  dass  die  unterdess  erfolgenden  Krampfanfalle  diese  Eiickbildung 
auf  halten,  die  Lahmung  auffrischen  oder  gar  neue  Lahmungen  hinzu- 
kommen  lassen. 

In  einer  kleinen  Zahl  von  Fallen  scheint  allerdings  etwas  Aehuliches 
vorzugehen.  Nachdem  die  Epilepsie  jahrelang  ohne  Lahmung  bestanden 
hat,  tritt  letztere  dann  nicht  mit  einem  Schlage  auf,  sondern  zunaehst 
als  passagere  Lahmung  an  einen  Anfall  anschliessend,  und  dies  vs^ieder- 
holt  sich  mehrere  Male,  bis  dann  einmal  nach  einem  neuen  Anfall  die 
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LahrauDg  bleibt.  Oder  es  bleibt  nach  einem  epileptischen  Anfall  zunachst 
eine  wenig  intensive  oder  wenig  ausgebreitete  Lahmung,  und  diese  nimrat 
nach  jedem  neuen  Anfall  an  Starke  zu  oder  vervollstandigt  sich,  den  An- 
fallen  folgend,  stuekweise,  bis  sie  ihre  voile  Hohe  und  ihr  ganzes  Ver- 
breitungsgebiet  erreicht  hat.  Es  kommt  selbst  vor,  dass  eine  bereits  ge- 
besserte  Lahmung  von  einem  epileptischen  Anfall  an  sich  verschlimmert, 
und  dass  eine  geheilte  sich  ebenso  erneuert,  oder  dass  zu  einer  stabil 
gewordenen  Lahmung  unter  epileptischen  Anfallen  eine  neue  hinzutritt. 
Nimmt  man  noch  den  nicht  seltenen  Fall  hinzu,  dass  die  Lahmung 
iiberhaupt  nicht  standig  wird,  sondern  immer  nur  nach  dem  Anfall  fiir 
einige  Stimden  oder  Tage  hervortritt,  so  hat  man  allerdings  einem 
starken  Eindruck  zu  widerstehen,  als  ob  die  Lahmung  eine  Folge  des  epi- 
leptischen Anfalles  wenigstens  in  gewissen  Fallen  ware.^) 

Man  kann  all  die  zuletzt  erwahnten  Yorgange  aber  ebenso  befrie- 
digend  erkliiren,  wenn  man  annimmt,  dieAnfalle  seien  wie  die  Lahmung 
Aeusserungen  eines  Krankheitsprocesses,  in  dem  ihre  gemeinsame  Aetio- 
logie  liegt.  Es  ist  dann  begreiflich,  dass  mit  jedem  Aufflackern  dieses 
Krankheitsprocesses  Anfall  und  Liihmungssymptome  zngleich  zur  Beob- 
achtung  kommen  miissen.  Man  bedarf  dann  nur  einer  Erklarung  dafiir, 
warum  in  einzelnen  Fallen  die  Epilepsie  um  Jahre  friiher  als  die  Lahmung 
erzeugt  wird,  wahrend  sonst  bei  der  Infantilen  Oerebrallahmung  die  ent- 
gegengesetzte  Eeihenfolge  eingehalten  wird. 

Freud  und  Eie  haben  fiir  die  in  Rede  stehenden  Falle  mit  vor- 
eilender  Epilepsie  und  nachkommender  Lahmung  die  Localisation  des 
Krankheitsprocesses  im  Gehirn  zur  Erklarung  herangezogen.  Sie  nebmen 
in  Anlehnung  an  P.  Marie  an,  dass  die  Krankheitsprocesse  im  infantilen 
Hirngewebe,  uachdem  ein  etwaiges  acutes  Stadium  abgeschlossen  ist,  der 
chronischen  Fortdauer  und  der  Verbreitung  iiber  benachbarte  Hirngebiete 
fahig  sind.  Sowohl  die  Epilepsie  wie  die  Lahmung  sind  Aeusserungen 
dieses  Processes,  aber  eine  Lahmung  kann  nur  entstehen,  wenn  der 
Process  die  motorischen  Rindengebiete  befallen  hat,  wahrend  die  Epilepsie 
von  jeder,  auch  von  einer  stummen  Hirnregion  her  ausgelost  wird.  Zur 
Lahmung  nach  vorgangiger  Epilepsie  kann  es  also  nur  kommen,  wenn 
der  urspriinghch  in  einer  stummen  Region  etablirte  Krankheitsprocess 
die  motorische  Zone  erreicht  und  in  dieser  intensiv  genug  geworden  ist. 

Zum  Beweise  dieser  Annahme  ist  ein  Fall  von  Salgo  sehr  will- 
kommen:  Salgo  zeigte  das  Gehirn  eines  19jahrigen  Mannes,  der  seit 
friihester  Kindheit  epileptisch  war,  und  bei  dem  sich  in  den  letzten  Jahren 
eine  immer  mehr  zunehraende  linksseitige  Lahmung  entwickelt  hatte. 
Die  reehte  Hemisphare  wog  kaum  die  Halfte  der  linken,  die  Gyi-i 

')  Autopsie  eines  solelien  Falles  von  periodisclier  Liihmung  nach  epileptischen 
Anfiillen  siehe  unter:  Koppen. 
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waren  papierdiinn.  Die  Vevanderungen  waren  aber  in  den  Central- 
wind  an  gen  am  geringsten,  im  Occipitaliappen  am  starksten  ent- 
wicicelt. 

Es  ist  nieht  zii  bezweifeln,  dass  in  diesem  Falle  die  Sklerose  die 
Oentralwindungen  zuletzt  befallen  hat,  nachdem  sie  in  anderen  Gebieten 
bereits  wait  gediehen  war.  Diesem  Verlaufe  des  anatomischen  Processes 
entsprach  klinisch,  dass  seit  Jahren  Epilepsie  bestand  und  erst  viel  spater 
Liihmnng  dazu  trat. 

Ein  anderer  Sectionsbefund  illustrirt  den  Fail  der  periodischen  post- 
epileptischen  Lahmung,  die  nur  im  Anschluss  an  epileptische  Anfalle 
auftritt  und  niemals  stabil  wird. 

Kiippen  (1896):  12jahriger  Knabe,  sehr  erscliwerte  Geburt,  geistig 
zuriickgeblieben  und  in  den  letzteu  Jahren  immer  mehr  schwaelisinnig.  Gleich 
nach  der  Greburt  Krarapfe,  vom  achten  Jahre  an  jeden  Sommer  dureh  kurze 
Zeit  gelahmt  an  alien  vier  Extremitaten  im  Anschluss  an  eine  Eeihe  schwerer 
epileptischer  Anfalle.  Die  Lahmungen  gingen  bald  wieder  voriiber.  Zuletzt 
die  Ajifalle  sehr  gehauft.  Tod  in  Somnolenz. 

Die  Autopsie  ergab :  Stirnbirn,  Central-  uad  Schlafewindungen  normal, 
die  Parietooccipitalwindungen  sklerosirt,  eingesunken,  verschmalert.  Die  histo- 
logiscbe  Untersuchung  lasst  erkeunen,  dass  der  krankhafte  Process  sich 
von  den  sicbtlich  veranderten  Hirnpartien  aus  in  die  scheinbar  normalen  fort- 
gesetzt  hat. 

4.  Wenn  diese  Auffassung  zulassigist,  so  darf  man  auch  um  einen 
Schritt  weitergehen  und  die  Existenz  von  Fallen  voraussetzen,  in  denen 
eine  grobe  Gehirnlasion  besteht,  die  sich  din-ch  epileptische  Anfalle 
aussert,  wahrend  in  Folge  rein  accidenteller  Verhaltnisse  Symptome  von 
Lahmung  niemals  entwickelt  werden.  Dies  waren  dann  Falle,  die  ihren 
anatomischen  Grundlagen  wie  ihren  Krankheitsprocessen  nach  zur  Infan- 
tilen  Cerebrallahmung  gerechnet  werden  miissten,  klinisch  aber  das 
Parodoxon  einer  „ Cerebrallahmung  ohne  Lahmung"  realisiren. 

Eine  vereinzelte  Beobachtung,  in  welcher  die  hier  erorterte  Voraus- 

setzuug  sich  erfiillt  zeigt,  ist  der  von  Donald  Eraser: 

Ein  ITjahriger  Mann  wird  bewusstlos  nach  einer  Eeihe  von  epileptiseheu 
Anfallen  im  Hospital  aufgenommen.  Er  erholt  sich  nach  einigen  Tagen,  zeigt 
sich  muskelkraftig  und  arbeitefabig,  sonst  leicbt  erregbar,  von  kindischem 
Wesen,  doch  nicht  ohne  Interesse  an  mancherlei  Dingen.  Anamnestisch  lasst 
sich  nur  eruiren,  dass  er  seit  seinem  15.  Jahr  an  epileptischen  Anfallen 
leidet.  Die  Anfalle  selbst  lassen  keine  Am-a  und  kein  Anzeichen  von  Halb- 
seitigkeit  erkennen.  Der  Patient  stirbt  vier  Jahre  nach  der  Aufnahme  (nach 
sechsjahrigem Bestand  der  Krankheit).  —  Die  Autopsie  ergibt :  Die  rechte  Hemi- 
sphare  an  Grewicht  und  Volumen  verkleinert  (12  Unzen  gegeu  21  der  linken): 
das  obere  Scheitellilppchen  links  sehr  deutUch  atrophisch,  dessen  Windungen 
eingesunken,  sehr  verkleinert  und  im  Zustaude  der  gelatinosen  Degeneration. 
Diese  Atrophic  greift  nicht  auf  die  mediale  Fliiche  der  Hemisphilre  iiber, 
setzt  sich  gegen  die  hintere  Central  win  dung  und  den  G-yrus  stipramarginalis 
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scharf  ab,  verltiul't  abor  ohne  scharfe  Grenze  in  den  Gyms  angularis  und 
in  die  beiden  erston  Schlafewindnngen.  In  der  dritten  Frontalwindung  befindet 
sich  gieichfalls  eino  Stelle  von  minder  iutensiver  Degeneration.  Die  motorischen 
Centi-en  sind  zwar  kleiner  aLs  anf  der  linken  Seite,  heben  sich  aber  von  den 
atrophischen  Partien  in  bemerkenswerther  Weise  ab.  Die  ganze  rechte  Hemi- 
sphiire  ist  uberdies  als  Ganzes  deutlich  atrophi.seh,  ihr  Gewebe  fiAhlt  sich  derb 
an  nnd  macht  anch  beim  Dnrchschneiden  mit  deni  Messer  den  Eindruck, 
der  einer  allgemeinen  Sklerose  entspricht.  Hohlenbildungen  sind  nicht  vor- 
handen.  Die  Centralganglien  sind  gieichfalls  verkleinert. 

Eine  grossere  Anzahl  bestatigender  Beobaehtungen  findet  man,  wenn 
man  die  Jahresberichte  Bourneville's  und  seiner  Schuler  aus  Bieetre 
durchmustert.  Man  findet  in  ihnen  geradezu  reichlich  Falle  beschrieben, 
welche  klinisch  bloss  Epilepsie  oder  Epilepsie  und  Idiotie  (Schwachsinn) 
zeigten,  anatomiseh  aber  mannigfaltige  grobe  Gehirnlasionen  erkennen 
liessen  von  der  niimlichen  Art,  wie  sie  als  Grundlage  der  Infantilen 
Cerebrallahmung  festgestellt  sind.  Halt  man  an  der  Unterscheidung 
zwischen  genuiner  und  symptomatischer  Epilepsie  fest,  so  muss  man 
nunmehr  hinzufiigen,  dass  viele  Falle,  die  man  ftir  genuine  Epilepsie 
gehalten  hat,  nach  den  Aufklarungen  der  Autopsien  als  symptomatische 
Epilepsie  aufzufassen  sind. 

Angesichts  dieser  Moglichkeiten.  die  symptomatische  Epilepsie  bei 
eerebraler  Kinderlahmung  mit  genuiner  Epilepsie  zu  verwechseln,  der 
klinischen  Identitat  beider  Formen,  der  Haufigkeit  der  Epilepsie  bei 
eerebraler  Kinderlahmung  einerseits  und  des  vorwiegenden  Auftretens  der 
Epilepsie  im  jugendlichen  Alter  andererseils,  darf  es  nicht  Wunder  nehmen, 
dass  der  Yersuch  gemacht  wurde,  die  sogenannte  idiopathische  Epilepsie 
iiberhaupt  auf  ahnliche  Bedingungen  zuriickzufiihren,  v^^ie  sie  bei  der 
cerebralen  Kinderlahmung  gefunden  werden,  und  dieselbe  durch  die  par- 
tielie  symptomatische  Epilepsie  letzterer  Affection  zu  erklaren.  Dieser 
Versuch  riihrt  von  Marie  her  und  soli  hier  in  den  eigenen  Worten  des 
Autors  vorgebracht  werden. 

Marie's  kurze,  aber  inhaltsreiche  Arbeit  tiber  die  Aetiologie  der  Epilepsie 
lasst  sich  etwa  wie  folgt  zusammenfassen: 

„Ich  weiss,  dass  die  meisten  Autoren  in  der  Aetiologie  der  Epilepsie 
der  Hereditat  die  grosste  Bedeutung  beilegen.  Aber  je  mehr  Epileptiker 
ich  sehe,  desto  weniger  will  mir  diese  Auffassung  geniigen.  Ich  habe 
hier  die  echte,  idiopathische  Epilepsie  der  Autoren  im  Auge,  die  man 
gewohnlich  als  eine  eigene  Krankheit  beschreibt.  Meines  Eraehtens 
ist  sie  i  dies  nicht,  sondern  ein  blosses  Symptom  ohne  selbststandige 
Existenz,  nicht  anders  als  die  partielle  und  die  symptomatisch  genannten 
Epilepsien. 

Sie  ist  also  das  Symptom  eines  gewissen  Processes,  dessen  Ur- 
sache  nach  meiner  Auffassung  stets  ein  ausseres  Moment  ist  und  das 
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Kind  erst  iiach  dem  Moiiiente  der  Conception  betrifft.  Ich  leugue 
nicht,  dass  es  epileptisch  geboren,  wohl  aber,  dass  es  so  empfangen 
sein  kann. 

Ich  habe  zunachst  fUr  meine  Theorie  nur  ein  einziges  Argument, 
aber  dieses  beweist,  dass  wir  uns  bei  der  idiopathischen  Epilepsie  unter 
denselben  Bedingungen  befinden,  wie  bei  irgend  einer  symptomatischen 
Form,  z.  B.  bei  der  nach  cerebraler  Kinderlahmung.  Man  findet  namlich 
bei  fast  alien  Epileptikern,  dass  kiirzere  oder  langere  Zeit  vor  dem  Auf- 
treten  der  epileptisclien  Anfalle  ein  Anfall  von  Convulsionen  dagewesen 
ist,  wiihrend  in  der  Zwischenzeit  bis  zum  ersten  epileptischen  Anfall 
kein  Phanomen  das  Herannahen  der  Epilepsie  vermuthen  lassen  konnte. 

Bei  der  cerebralen  Kinderlahmung  geht  es  bekanntlich  in  genau 
der  niimlichen  Weise  zu.  Ein  Kind,  das  bis  dahin  gesund  war,  wird 
einige  Monate  nach  seiner  Geburt  von  Convulsionen  unter  mehr  oder 
minder  heftigem  Fieber  ergriffen.  Nach  dem  Aufhoren  derselben  bemerkt 
man,  dass  die  eine  Korperseite  gelahmt  ist.  In  den  nachsten  1 — 3  Jahren 
bessert  sich  die  Hemiplegie,  es  entwickelt  sich  die  Intelligenz  des  Kindes, 
die  Eltern  habeu  jene  Convulsionen  zumeist  ganz  vergessen,  bis  plotzlich 
ein  Anfall  epileptischer  Zuckungen  ansbricht  und  bald  eine  Eeihe  gleicher 
Anfalle  nach  sich  zieht.  Niemand  zweifelt  an  dem  Zusammenhange  dieser 
Convulsionen  mit  jenen,  die  der  friihzeitigen  Lahmung  vorangegangen 
sind;  aber  man  macht  hier  Halt,  wahrend  ich  glaube,  dass  man  hier 
generalisiren  und  dieselbe  Anschauung  auf  die  idiopathische  Epilepsie 
iibertragen  muss.  Audi  bei  dieser  muss  man  die  in  der  zweiten  Kindheit 
oder  im  Jiinglingsalter  auftretende  Epilepsie  auf  die  Convulsionen  in 
friihester  Kindheit  zurtickfiihren. 

Aber  ich  muss  hier  einem  gewichtigen  Einwande  begegnen.  Man 
kann  sagen,  bei  der  cerebralen  Kinderlahmung  finden  sich  deutliche  und 
schwere  Liisionen  im  Gehirn,  wahrend  solche  bei  der  idiopathischen 
Epilepsie  fehlen  oder  durch  unscheinbare  ersetzt  sind.  Hat  diese  That- 
sache  aber  wirklich  die  Bedeutung,  die  man  ihr  zuschreiben  mochte? 
Die  Lasioncn  bei  der  cerebralen  Kinderlahmung  bestehen  gewiss,  man 
kann  sie  aber  aus  zwei  Grunden  nicht  direct  fiir  die  Epilepsie  verant- 
wortlich  machen.  Erstens  bestehen  solche  Lasionen  oft  jahrelang,  ehe 
sich  Epilepsie  zeigt,  zweitens  bleibt  bei  denselben  Lasionen  haulig  die 
Entwicklung  der  Epilepsie  uberhaupt  aus.  Man  muss  also  ein  anderes 
Moment  zur  Erklarung  zu  Hilfe  nehmen,  und  Jendrassik  und  ich  haben 
dieses  in  dem  secundaren  Degenerationsprocess  gesucht,  der  in  solchen 
Gehirnen  auftritt  und  sich  noch  nach  Jahren  durch  die  Gegenwart  von 
Fettkornchenzellen  verrath.  Das  Fehlen  grober  Lasionen  bei  idiopathischer 
Epilepsie  braucht  uns  also  in  der  Annabme  der  Analogie  mit  symptoma- 
tischer  Epilepsie  nicht  zu  storen. 
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Die  Ursaclie  des  Processes  der  idiopathisehen  Epilepsie  ist  meiner 
MeiQung  naeh  keine  andere,  als  die  der  Lasionen  bei  cerebraler  Kinder- 
liihmung,  niimlich  eine  Allgemeinerkrankung  (bekannte  und  unbekannte 
Infeetionen).  Dies  galte  fiir  die  juvenile  Epilepsie;  fur  die  spatkoramende 
Epilepsie  mochte  ich  dieselbe  Behauptung  mit  noch  grosserer  Bestimmtheit 
wiederholen.  Der  Einfluss  der  Hereditat  ist  bei  diesen  Fallen  sichtlicli 
geringer,  die  ausseren  scliildigenden  Momente  sind  weit  leichter  kenntlieh. 
Syphilis  und  der  Puerperalprocess  sind  als  letztere  anzufiihren. 

.  Somit  wiire  die  Bedeutung  der  infectiosen  Erkrankungen  fiir  die 
Entstehung  des  epileptogenen  Processes  geltend  gemaeht.  Welche  Eolle 
localen  Einfliissen  (Traumen,  Tumoren)  und  den  Intoxieationen  dabei  zu- 
fallt,  ware  noch  zu  untersuchen. 

Was  wird  aber  aus  der  Eolle  der  Hereditat?  Ich  glaube  die  Here- 
ditat ist  nur  eine  pradisponirende  Ursache.  Ohne  Hilfe  einer  ausseren 
Ursaehe  wird  sie  einen  Kranken  nie  zum  Epileptiker  machen  konneu, 
hochstens  ihn  zur  Epilepsie  bestimmen." 

Der  Erklarungsversuch  von  Marie  kniipft  an  die  bereits  S.  136 
erwahnten  Untersuchungen  iiber  den  histologischen  Befimd  bei  lobarer 
Sklerose  an,  die  er  1885  mit  Jendrassik  angestellt  hatte. 

Da  von  den  damals  untersuchten  Gehirnen  das  eine  in  weit  ge- 
ringerem  Grade  von  der  Sklerose  ergriffen  war  als  das  andere,  konnten 
die  Autoren  feststellen,  dass  die  ersten  Yeranderungen  des  Processes  in 
der  Umgebung  der  Gefasse  (kleinerer  Arterien  und  grosserer  Capillaren) 
zu  finden  sind.  Diese  Gefasse  erscheinen  geschliingelt  (wohl  nur  durch 
die  Verkiirzung  der  ganzen  Windung  bei  Erhaltung  der  eigenen  Laage), 
ihre  Wande  sind  ein  wenig  verdickt,  aber  diese  Yeranderungen  erscheinen 
geringfiigig;  dagegen  sind  die  peri  vascular  en  Gefassraume  auf  das  Fiinf- 
und  Sechsfache  des  Gefasslumens  erweitert,  von  einem  lockerraasehigen 
Eeticulum,  in  dessen  Knoten  Spinnenzellen  sitzen,  ausgefiillt,  welches 
sich  sowohl  an  die  Gefasswand  als  in  das  anstossende  Nervengewebe  fort- 
setzt.  Sowohl  diese  Eaume  als  die  iibrigen  Partien  der  weissen  Substanz 
sind  mit  Fettkornchenzellen  erfiillt,  die  noch  Jahre  lang  (zehn  Jahre  im 
ersten  Falle)  nach  Beginn  des  Processes  vorgefunden  werden. 

Nach  Jendrassik  und  Marie  ist  also  die  lobare  Sklerose  das 
Ergebniss  eines  chronischen  Processes,  welcher  von  der  Umgebung  der 
kleinen  Gefasse  ausgeht  und  in  unbestimmter  Zeitdauer  von  einer  primaren 
Lasionsstelle  her  sich  iiber  anstossende  Gebiete  des  Gehirns  ausbreitet. 
Dieser  secundiire  Degenerationsprocess  braucht  aber  nicht  jedesmal  eine 
priraare  Initiallasion,  an  die  er  zeitlich  und  ortlich  sich  anschliesst,  er 
kann  auch  diffus  und  ohne  ein  deutliches  Centrum  auftreten  und  den 
gleiehen  chronischen  Yerlauf  nehmen.  Dem  entspricht  die  seit  Cotard 
bekannte  Thatsache,  dass  die  lobare  oder  partielie  Hirnsklerose  ebensowohl 
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neben  Resteii  grober  und  localisirter  Hirnliisionen  als  ohne  solche  vor- 
gefunden  wird.  Beiden  diesen  Fallen  gemeinsam  ware  eben  der  secundare, 
chronisch  fortsc-hreitende  Degenerationsprocess,  an  welchen  Marie  das 
Auftreten  und  die  Portdauer  der  epileptischen  Anfalle  knOpft.  Die  Epilepsie 

—  genuine  oder  symptomatische  —  ware  jedesmal  der  Ausdruck  des 
namlichen,  in  den  Geweben  der  Hirnrinde  nicht  erloschenden  krankhaften 
Processes. 

Ehe  man  in  der  Discussion  der  Marie'schen  Theorie  weiterschreitet, 
muss  man  eine  andcre  Angabe  des  Autors  verfolgen,  namlich  dass  bei 
den  meisten  Epileptikern  dem  Ausbrueh  der  Krankheit  ein  vereinzelter 
Anfall  von  Convulsionen  in  friiher  Jugend  vorhergegangen  ist.  Man  uber- 
zeugt  sieh  leicht  aus  der  Erfahrung,  dass  diese  Behauptung  allgemeine 
Giltigkeit  nicht  beanspruchen  kann,  allein  damit  ist  ihre  Bedeutung  nicht 
erledigt;  man  kann  nicht  umhin,  die  Convulsionen  der  Kindheit  ganz 
allgemein  in  Betracht  zu  ziehen. 

Bekanntlich  besteht  noch  kein  voiles  Verstandniss  und  somit  keine 
Uebereinstimmung  der  Meinungen  auf  diesem  Gebiete.  Man  wird  dazu 
gedrangt,  die  Convulsionen  der  frtihesten  Kindheit  fur  ein  vieldeutiges 
Symptom  zu  halten,  das  zuniichst  nur  functionell  ausgelegt  werden  darf, 
als  Ausdruck  einer  abnormen  (sicherlich  durch  irgend  welche  Bedingungen 
bestimmten)  Hirnrindenreizung.  Als  physiologische  Aeusserung  von  Hirn- 
reizung  sie  aufzufassen,  verbietet  die  Erwagung,  dass  die  Ueberzahl 
gesunder  Kinder  unter  keinerlei  Umstanden  in  Convulsionen  verfallt.  Als 
Bedingungen  filr  das  Auftreten  der  Convulsionen  werden  folgende  ange- 
fiihrt:  1.  organische  Lasionen  des  Gehirns,  wie  etwa  die  Blutungen  durch 
erschwerte  Geburt  und  zufallige  traumatische  Blutungen;  2.  organische. 
Hirnerkrankungen,  wie  Tumor,  Meningitis,  Encephalitis ;  3.  Einwirkung 
hoher  Binnentemperaturen  (es  gibt  Kinder,  die  jedesmal  beim  Ausbrueh 
fieberhafter  Infectionskrankheiten  —  und  sogar  nur  bei  solclien  Anlassen 

—  Convulsionen  bekommen) ;  4.  Kachexien,  wie  die  Rhachitis ;  5.  Korper- 
erkrankungen  mannigfaltiger  Art,  Darmaffectionen,  Parasiten  ;  6.  der  Process 
der  Zahnung;  7.  Vergiftungen,  Blutverluste. 

Am  gesichertsten  in  Existenz  und  Deutung  erscheinen  die  beiden 
ersten  Kategorien,  die  Convulsionen  bei  organischer  Erkrankung  des 
Gehirns.  Diese  Convulsionen  sind  wohl  auch  unabhangig  von  der  In- 
dividualitiit  des  erkrankten  Gehirns  und  stellen  sich  als  constaute  und 
nothwendige  Symptome  der  Gehirnaffection  dar.  Man  kann  indess  nicht 
so  weit  gehen,  organische  Lasionen  des  Gehirns  jedesmal  zu  supponiren, 
wo  man  Convulsionen  beobachtet ;  die  Thatsache  der  Fieberconvulsionen 
streitet  dagegen. 

Der  Einfluss  der  Ehachitis  auf  die  Entstehung  von  Convulsionen 
(und  anderen  nervosen  Symptomen  des  Sauglingsalters)  scheint  durch 
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die  alltagliche  Erfahning  bekriiftigt,  ist  in  seinem  Wesen  aber  unklar. 
jSiach  Kassowitz  soli  die  Hyperamie  der  abnorm  weichen  Schadel- 
knochen  das  irritirende  Moment  darstellen,  was  dem  Verstandniss  nicht 
leicht  zuganglich  ist. 

Die  Darmaffectionen,  Parasiten,  der  Process  der  Zahnung  wirken 
nach  einer  bei  den  Kinderitrzten  noch  gangbaren  Anschauung  „reflec- 
torisch",  so  dass  cine  irgendwo  anders  im  Organismus  vorhandene 
Quelle  constanten  oder  sich  suramirenden  Eeizes  in  diffusen  Eeiz  fur  die 
Hirnrinde  umgesetzt  und  von  dieser  aus  motorisch  erledigt  wird.  Es  ist 
aber  fraglich,  ob  eine  Eeflexepilepsie  in  diesem  Sinne  iiberhaupt  zuge- 
lassen  werden  kann;  was  von  dieser  Kategorie  von  Oonvulsionen  nach 
Anwendung  strengerer  Kritik  ertibrigt,  findet  vielleicht  bessere  Auf- 
klarung  durch  die  Annahme  toxischer  Wirkungen.  Fiir  den  Process  der 
Zahnung  hat  Kassowitz  in  einer  kritisch  glanzenden  Erorteruug  dar- 
gethan,  dass  der  Zahndurchbrueh  als  solcher  nicht  als  Quelle  sensibler 
Eeizung  betraehtet  werden  kann;  Oonvulsionen  und  andere  Storungs- 
symptome,  die  zeitUch  mit  der  Zahnung  zusammenfallen,  werden  also 
weit  eher  auf  endogene  Vorgange  zu  beziehen  sein,  die,  schubweise  er- 
folgend,  auch  den  Zahndurchbrueh  zu  ihren  Symptomen  zahlen. 

Die  aufgeziihlten  Kategorien  von  Oonvulsionen  lassen  sich  etwa  auf 
zwei  reduciren,  deren  Aetiologie  lautet:  anatomische  oder  toxische 
Schadigung  des  Geliirns.  Es  fragt  sich  nun:  gibt  es  abseits  von  diesen 
beiden  ursachlich  verschiedenen  Arten  von  Oonvulsionen  noch  etwas 
Drittes,  Oonvulsionen,  die  bereits  als  erste  Aeusserung  der  genuinen 
Epilepsie  anzusehen  sind,  oder  besteht  die  spiitere  Epilepsie  nur  in  der 
Fixirung  und  Wiederholung  von  Anfallen,  die  ursprtingiich  aus  einer  der 
beiden  anerkannten  Quellen  herriihrten?  Zu  letzterer  Annahme  scheint 
Marie  hinzuneigen.  Man  muss  dann  noch  versuchen,  der  Fixirung 
primarer  Oonvulsionen  eine  anschauliche  Grundlage  zu  geben.  Vielleicht 
geniigt  hier  den  Einen  die  Betrachtung,  dass  durch  die  einmaligen  Oon- 
vulsionen das  Gehirn  einen  hoheren  Grad  von  Eeizbarkeit  und  somit  die 
Disposition  zur  Wiederholung  solcher  Entladungen  erwirbt.  Anderen  wird 
sich  eher  die  Annahme  empfehlen,  dass  die  Fixirung  der  Oonvulsionen 
an  eine  organisehe  Veranderung  gebunden  ist.  Bei  anatomischen  Lasionen 
des  Gehirns  bietet  sich  hier  als  Vermittler  der  von  Jendrassik- 
Marie  nachgewiesene  secundiire  Degenerationsprocess,  der  sich  an  eine 
initiale  Lasion  anschliesst.  Betrelfs  der  toxischen  Falle  wird  man  sich 
erinnern,  dass  nach  all  unseren  Kenntnissen  iiber  Intoxication  en  die 
toxische  Aetiologie  zwar  nicht  nothwendig  mit  Gewebsveranderungen 
verbunden  ist,  aber  sicherlich  bei  intensiver  Einwirkung  in  solche  ausgeht, 
so  dass  schliesslich  auch  hier  Lasionen  resultiren,  von  denen  der  chro- 
nische  Process  Jendrassik-Marie's  seinen  Ausgang  nehmen  kann. 


298 


Epilepsie  iind  Idiotic. 


Es  ist  auch  die  andere  Moglichkeit  in  Betraelit  zii  Ziehen,  dass  die 
Convulsionen  selbst,  die  nicht  der  Ausdruck  einer  groben  Gehirnlasion 
sind,  in  Folge  der  Kreislaiifsiinderuug  wiihread  ihrer  Dauer  solclie  Gewebs- 
lasionen  hinterlassen.  Die  zufilUig  erfolgten  Convulsionen  waren  dann 
selbst  Ursaehe  der  fortdauernden  epileptischen  Veranderung.  Es  hat  sich 
diese  Lehre,  die  noch  heute  Anhiinger  zahlt  (Sachs),  bisher  nicht 
griindlieh  widerlegen  lassen;  Einwiinde  gegen  sie,  gerade  aus  den  Vor- 
komranissen  bei  Inf'antilor  Oerebrallahmung,  sind  auf  Seite  290  zusanimen- 
gestellt  word  en. 

Die  Auffassung  und  somit  die  Prognose  des  einzelnen  Falles  von 
Convulsionen  im  Kindesalter  wird  also  je  nach  der  Parteinahme  des 
Beurtheilers  sich  versehieden  gestalten.  Abgesehen  von  der  Ursaehe,  auf 
welche  er  die  Anfalle  zuriickzufuhren  geneigt  ist,  deren  Bestimmung 
auch  nicht  immer  zweifellos  gelingt,  handelt  es  sich  darum,  ob  man  die 
Anfalle  zunachst  nur  functionell  erfasst,  als  Zeichen  abnormer  Hirnreizung, 
oder  ob  man  in  ihnen  bereits  den  Beweis  der  erfolgten  Fixirung  der 
epileptischen  Veranderung  erblickt.  Im  ersteren  Falle  fragt  es  sich  weiter, 
ob  die  Gehirnreizung  ein  voriibergehendes  Phanomen  ist,  oder  ob  sie  in 
Epilepsie  iibergehen,  ob  die  epileptische  Veranderung  sich  aus  ihr  ent- 
wickeln  wird.  Die  Anhaltspunkte  —  insbesondere  filr  die  prognostische 
Beurtheilung  eines  Falles  kindlicher  Convulsionen  —  sind  meist  sehr 
spiirliche. 

Man  konnte  versuchen,  sich  hier  an  die  Klinik  der  Infantilen  Cerebral- 
lahmung  zu  wenden  und  die  Beziehnngen  der  Epilepsie  zu  den  einzelnen 
Formen  und  atiologischen  Momenten  innerhalb  dieses  Gebietes  fiir  eine 
Beantwortung  der  vorhin  aufgeworfenen  Fragen  zu  verwerthen.  Leider 
ist  die  Ausbeute  hier  eine  sehr  geringfiigige.  Man  weiss,  dass  die  Epilepsie 
im  Bilde  der  hemiplegischen  Formen  eine  grossere  (obwohl  numerisch  schwer 
zu  bestimmende)  EoUe  spielt,  als  bei  den  Diplegieu  (vgl.  S.  129).  Da 
die  hemiplegische  Lahmung  iiberwiegend  haufig  eine  estrauterin  erwor- 
bene  ist,  deutet  dies  auf  eine  allgemein  anzuerkennende  Unabhangigkeit 
der  epileptischen  Veranderung  von  congenitalen  Bedingungen.  Von  sonstigen 
Beziehungen  der  Epilepsie  zu  klinischen  Typen  ist  nur  bekannt,  dass  die 
choreatischen  Formen  ziemlich  haufig  dieser  Erschwerung  des  Leidens 
entgehen;  doch  findet  man  die  Ausnahmen  hier  viel  zu  zahlreich,  als  dass 
man  der  Kegel  hohen  Werth  zusprechen  konnte.  Fiir  die  Beziehungen 
der  Epilepsie  zu  den  atiologischen  Momenten  der  Infantilen  Cerebrallahraung 
liegen  einige  Angaben  Freud's  vor,  die  dieser  Autor  der  Verarbeitung  seiner 
grossen  Sammlung  entuommen  hat.  Nach  ihm  zeigen  gerade  jene  Falle, 
Avelche  am  sichersten  von  Little' schen  Momenten  abzuleiten  sind,  zwar 
haufig  Convulsionen  in  der  ersten  Lebenszeit,  aber  nur  selten  spatere 
Epilepsie,  so  dass  er  geneigt  ist,  anscheinende  Geburtslahmungen  mit 
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Epilepsie  uad  Idiotie  eher  in  die  Kategorie  mit  priinataler  Aetiologie  zu 
verweisen.  Aus  letzterer  Kategorie  findet  sich  dann  Epilepsie  fast  regel- 
massig  bei  Filllen,  die  auf  inutterliche  Aetiologie  zurilckgelien.  Wie  sich 
das  Zusammentreffen  von  Epilepsie  mit  den  sogenannten  Entwicklungs- 
hemmungen  des  Gehirns  gestaltet,  ist  bisher  nieht  Gegenstand  einer  aus- 
zeichnenden  Untersuchung  gewesen;  dass  traumatische  und  infectiose 
Aetiologie  das  Vorkommen  von  Epilepsie  im  Krankheitsbilde  begunstigt, 
ist  wahrscheinlich,  aber  nicht  eingehender  nachgewiesen  worden ;  erwalint 
wHi-de  bereits,  welche  grosse  Eolle  manche  Autoren  der  hereditaren  Lues 
gerade  fiir  die  anscheinend  genuine  Epilepsie  zuweisen. 

Keine  dieser  atiologischen  Beziehungen  scheint  ausschliessender 
Natur  zu  sein,  und  audi  der  Vorzug,  den  Marie  fiii-  infectiose  Einfliisse 
beanspruclit,  liisst  sich  bei  eingehender  Betrachtung  nicht  rechtfertigen. 
Offenbar  kommt  eine  grosse  Menge  von  atiologischen  Momenten  darin 
zusammen,  dass  sie  Epilepsie  hervorrufen  kounen,  und  wenn  man  die 
Vielheit  der  Ursachen  gegen  die  Einforraigkeit  der  Wirkung  halt,  darf 
man  hier  wie  bei  ahnlichen  atiologischen  Problemen  wohl  postuliren, 
dass  die  mannigfaltigen  atiologischen  Einfliisse  zunachst  auf  die  Herstellung 
einer  gewissen  Bedingung  wirken,  die,  selbst  gleichformig,  die  gleichformige 
Erscheinung  der  Epilepsie  erklart.  Die  so  erschlossene,  wahrscheinlich 
endogene,  nachste  Ursache  der  Epilepsie  pflegt  man  unterdess  mit  dem 
Ersatznameu  „epileptische  Veranderung"  zu  bezeichnen. 

Um  aufzuspilren,  worin  diese  bestehen  konnte,  muss  man  einen 
weiteren  Ueberblick  iiber  das  Gebiet  der  epileptischen  Erscheinungen 
anstreben.  Man  darf  hiebei  die  Ausdehnung  und  Verwasserung  des 
klinischen  Begriffes  der  Epilepsie  bei  Seite  lassen,  die  in  neuerer  Zeit 
auf  dem  Boden  der  Degenerationslehre  erwachsen  ist  und  eine  hochst 
ungeniigende  Scheidung  der  Epilepsie  von  Hysteric  und  von  andereu 
functionellen  Storungen  zur  Voraussetzung  zu  nehmen  scheint.  Im  alten 
und  einzig  berechtigten  Sinne  umfasst  die  Epilesie  das  Symptom  der 
periodisch  wiederkehrenden  Krampfanfalle  von  bekannter  Form  und  die  mit 
Bewusstseinsstorung  verbundeneu  psychischen  Aequivalente  derselben,  ferner 
die  stabilen  psychischen  Veranderungen  und  somatischen  Eigenthiimlich- 
keiten  der  rait  Epilepsie  behafteten  Personen.  Sie  tritt  unzweifelhaft  als 
hereditare  oder  familiiire  Affection  auf,  indess  noch  haufiger  als  Aeusserung 
einer  polymorphen  pathologischen  Disposition  und  dann  auch  in  Ver- 
bindung  mit  andersartigen  somatischen  Alterationen  (Degenerationszeichen). 
Indess  thate  man  Unrecht,  wenn  man  hieriiber  die  Existenz  vereinzelter 
Falle  von  Epilepsie  in  nicht  belasteten  Familien  vergessen  woUte.  Die 
Epilepsie  ist  nur  vorzugsweise  ein  Leiden  des  Kindesalters,  ihr  Auftreten 
unterliegt  vielmehr  keiner  zeitlichen  Einschrankung  und  kann  in  sehr 
spate  Lebensalter  fallen  (vgl.  Mendel).  Ihr  Verlauf  ist  unbestimmbar, 
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ilire  Existenz  in  einzelnen  Fallen  selbst  mit  der  Entwicklung  hOcbster 
Intelligcnz  vortriiglieh,  wie  ein  bekannt.es  Beispiel  unserer  Tage  gezeigt  hat. 

Die  unregelmassige  oder  besser  in  ihren  Gesetzen  nicht  erkannte 
Periodicitat  der  epileptischen  Aufalle  lasst  an  die  Wirkung  von  Reizen 
denken,  welche  etwa  continuirlich  erzeugt  werden  und  durch  Surarairung 
gewisse  Schwellenwerthe  iibersteigen.  Dieser  Eeiz  muss  entweder  in  der 
Hirnrinde  entstehen  oder  dieselbe  erreichen  konnen.  Er  raus.s  v5llig 
inadaquat  sein  den  physiologisehen  Reizen,  welche  auf  die  Hirnrinde 
wirken. 

Insoferne  wiederkehrende  Krampfaufalle  von  gewisser  Form  das 
Hauptsymptom  der  Epilepsie  sind,  hat  man  Anlass,  seine  Aufraerk- 
sarakeit  jenen  Verhiiltnissen  in  der  Pathologie  zu  schenken,  in  denen 
ahnliche  Anfalle  aus  bekannten  Ursachen  entstehen.  Es  sind  dies  folgende: 
1.  Aaatoraische  Erkrankungen  des  Gehirns,  wie  Tumor,  Encephalitis, 
progressive  Paralyse,  Meningitis,  vasculare  Herderkrankung,  Cysticercus  etc. 
Aus  Fallen  dieser  Kategorie  haben  wir  gelernt,  dass  epileptische  Anfalle 
topisch  auf  die  Hirnrinde  zu  beziehen  sind,  und  dass  (bei  partieller 
Epilepsie)  der  Sitz  der  Lasion  den  Ausgangspunkt  der  zmn  Anfall  fiihren- 
den  Reizung  bestimmt.  2.  Traumatische  Einwirkungen.  Es  ist  sicher- 
gestellt,  dass  ein  in  die  Hirnrinde  ragender  Knochensplitter,  eine  mitihr 
verwaehsene  Knochennarbe  eine  Epilepsie  unterhalt,  welche  zumeist  sogar 
mit  der  Entfernung  des  Fremdkorpers  verschwindet.  3.  Intoxicationen, 
wie  Alkoholismus,  Uramie,  Diabetes.  4.  Functionelle  Erregungszustande 
wie  Hysterie.  . 

Es  sind  dies  Fiille,  die  man  als  „symptomatische  Epilepsie"  der 
genuinen  (mit  Einschluss  der  bei  Infantiler  Cerebralliihmung  vorkommenden) 
gegeniiberstellen  kaun.  Der  Hergang  bei  der  Entstehung  der  Anfalle  muss 
hier  wie  dort  ein  iihnlicher  sein;  ein  Theil  der  Anfalle  bei  symptomatischer 
Epilepsie  kann  ahnlich  aufgefasst  werden  wie  die  Kinderconvulsionen, 
deren  Aetiologie  sich  ja  bei  ihnen  wiederfindet,  als  directe  Folge  einer 
vortibergehenden  und  accidentellen  Reizwirkung;  ein  anderer  Theii,  z.  B. 
bei  der  chronischen  Alkoholintoxication,  kann  vielleieht  bereits  von  der 
epileptischen  Veriinderung  abgeleitet  werden,  die  sich,  wie  beim  Kinde, 
als  Folge  der  Intoxication  entv^^ickelt  hat.  Man  gelangt  somit  auch  von 
der  symptomatischen  Epilepsie  aus  zu  der  Vermuthung,  dass  es  in  der 
Hirnrinde  eine  endogene  Bedingung  gibt,  welche  den  Epilepsiereiz  in 
iihnlicher  Weise  zu  erzeugen  und  zu  sumrairen  vermag,  wie  es  sonst  durch 
vorubergehende  oder  andauerude  Einwirkung  accidenteller  Noxen  ge- 
schehen  kann. 

Die  epileptischen  Anfalle  der  Hysterie  wird  man,  wenn  es  andere 
Kategorien  von  Anfallen  nicht  gibt  als  die  endogenen,  die  anatomisch 
und  die  toxisch  verursachten,  den  letzteren  anreihen  miissen  und  sich 
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dabei  auf  die  weitgeliende  Analogie  zwiselim  Neurosen  und  Intoxieationen 
uberhaupt  berufen. 

Wer  die  Epilepsie  aber  selbst  zu  den  Neurosen  stellt,  von  dem  kann 
man  verlangea,  dass  er  seinen  Begriff  einer  „functionellen  Neurose"  unter- 
suche,  ob  derselbe  etwas  anderes  enthalt  als  das  negative  Merkmal,  dass 
ein  grober  anatoinischer  Befund  bei  der  Affection  nicht  erhoben  werden 
konnte. 

Stellen  wir  der  „Epilepsie  durch  accidentelle  auatomische 
Oder  toxische  Hirnreizung"  eine  „Epilepsie  in  Folge  der  epi- 
leptischen  Veranderung"  entgegen,  so  ist  unter  letzterer  nur  eine 
greifbare  und  nachweisbare  Veranderung  gemeint,  die  zum  mindesten  an 
den  Geweben  der  Hirnrinde  ersichtlich  ist. 

Die  hier  entwickelte,  fiir  die  Krampfausserungen  zweispaltige  und 
doch  wieder  im  Ganzen  einheitliche  Auffassung  der  Epilepsie  fordert  also 
den  Naehweis  anatomischer  Veriinderungen  in  den  Gehirnen  aucli  solcher 
Epileptiker,  die  wegen  der  Abwesenheit  von  Herdlasionen  und  von 
diffuser  Sklerose  nicht  in  den  Bereich  der  Infantilen  Cerebrallahmung 
fallen. 

Gewebliche  Veranderimgen  im  Gehirn  des  Epileptikers  sind  nun  von 
den  altesten  Untersuchern  an  berichtet  worden ;  nur  die  Natur  und  das 
regelmiissige  Vorkommen  derselben  unterlag  dem  Zweifel.  Als  der 
constanteste  unter  diesen  Befunden  gait  noch  fiir  Charcot  eine  Induration 
des  Ammonshornes,  auf  welche  1868  Meynert  neuerdings  die  Aufmerk- 
samkeit  geleukt  hatte.  Sommer,  auf  dessen  ausfiihrliche  Bearbeitung  fiir 
dieses  Thema  zu  verweisen  ist,  stellte  1880  die  Befunde  und  Argumente 
fur  und  gegen  die  Bedeutung  solcher  Veranderungen  des  Ammonshornes 
bei  Epilepsie  zusammen,  aussert  dabei  aber  bereits  die  Vermuthung,  es 
dtirfte  sich  um  einen  iu  der  Rinde  diffus  verbreiteten  Degenerationsprocess 
handelu.  Obvrohl  nun  zunachst  eine  Einigung  (iber  die  Bedeutung  der 
anatomisehen  Befunde  bei  Epilepsie  nicht  erzielt  wurde,  ging  die  von 
Sommer  ausgesprochene  Idee  doch  nicht  verloren.  Fere  nahm  sie  wieder 
auf  und  liess  vier  Epileptikergehirne,  welche  zerstreute  sklerotisehe 
Partien  zeigten,  vonChaslin  mikroskopischuntersuchen;  eines dieser  Gehirne 
liess  die  Induration  nur  an  einer  Olive  erkennen,  ein  fiinftes  schien 
makroskopisch  von  Sklerose  frei  zu  sein.  Chaslin  machte  nun  an  alien 
diesen  Gehirnen  den  niimlichen  histologischen  Befund  einer  Vermehrung 
des  Zwisehengewebes,  Neubildung  von  Fibrillen  und  Fibrillenbiindeln, 
die  von  den  Spinnenzellen  der  Neuroglia  ausgehen,  wahreud  die  Pia  mater 
leicht  abziehbar  und  die  Gefasse  sehr  wenig  veriindert  waren.  Die  neuge- 
bildeten  Elemente  gaben  die  chemischen  Reactionen  der  Neuroglia;  sie 
fanden  sich  auch  in  jenen  beiden  Gehirnen,  welche  makroskopisch  keine 
Sklerose  der  Windungen  hatten  erkennen  lassen. 
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Ohaslin  scbliesst  aiis  seinen  Untersuchungen,  1.  dass  es  eine  Art 
der  Gehinisklerose  gibt,  welche  man  gliose  Sklerose  nennen  darf;  2.  dass 
diese  Sklerose,  welche  sich  mikroskopisch  auch  in  anscheinend  niftht 
indurirten  Epileptikergehirnen  auffinden  liisst,  die  Ursache  der  Epi- 
lepsie ist. 

Die  Angaben  von  Ohaslin  haben  vielfachen  Widersprucb  erfahren, 
kiirzlieh  aber  eine  bedeutsame  Bestatigung  durch  Untersuchungen  von 
Bleuler  gefunden.  Die  Aufmcrksarakeit  dieses  Autors  richtete  sich  vor 
A  Hem  auf  Verilnderungen  in  der  Stiltzsubstanz  des  Gehirns;  seine  Technik 
gestattete  ihm  aber  die  Erkennung  solcher  Veranderungen  mit  Sicherheit 
nur  in  den  oberfliichlichsten  Schichten  der  Hirnrinde.  In  26  Gehirnen 
von  Epileptikern  vermisste  er  keinmal  die  von  ihm  als  Oberflachengliose 
bezeichnete  Veranderung,  eine  deutliche  Hypertrophic  der  zwischen  Pia 
mater  und  den  aussersten  Tangentialfasern  gelegenen  Gliaschicht,  die  den 
Schnitt  wie  eine  Schnur  einfasste  und  sich  von  dem  daranter  liegenden 
Gewebe  wie  etwas  Premdes  za  losen  bereit  war.  Ein  solcher  Befund  war 
meist  iiber  den  ganzen  Hirnmantel  nachweisbar,  an  verschiedenen  Stellen 
in  weehselnder  Auspriigung.  Die  Intensitat  des  Processes  schien  dem  Autor 
nicht  etwa  proportional  der  Dauer  der  Erkrankung,  sondern  eher  dem 
Grade  der  epileptisehen  Verblodung.  An  den  zur  Controle  untersuchten 
Gehirnen  Niehtepileptischer  war  die  Gliose  nur  in  Andeutungen  zu  er- 
kennen,  fehlte  ganzlich  oder  zeigte  doch  ein  so  abweichendes  Bild,  dass 
Bleuler  versiehern  kann,  es  sei  ihm  die  anatomische  Diagnose  der  Epilepsie 
ermoglicht  worden. 

Unter  den  Fallen  Bleuler' s  verdienen  zwei  besondere  Hervor- 
hebung,  well  sie  die  namliche  Oberfliichenghose  neben  einer  Herdlasion 
aufzeigen,  welche  Ursache  einer  hemiplegischen  Cerebrallahmung  geworden 
war.  (Ein  Fall:  Spastische  Hemiplegie  links  seit  einem  Scharlach  mit 
l^g  Jahren,  grosse  Cyste  in  den  Oentralwindungen  reehts.)  Diese  Falle 
wiirden  also  die  Erwartung  rechtfertigen,  die  Epilepsie  bei  der  Infantilen 
Cerebrallahmung  und  die  sogenannte  idiopathische  Epilepsie  seien  auf  die 
niimlichen  Veranderungen  zuruckzufiihren.  Ueber  die  Veranderungen 
in  tieferen  Gewebsschichten  des  Gehirns  geben  die  Untersuchungen 
Bleuler's  keinen  Aufschluss.  Es  ist  sehr  wohl  moglich,  dass  seine 
und  Ohaslin's  Beobachtungen  den  namlichen  Degenerationsprocess  ge- 
streift  haben,  von  dem  bei  Anwendung  anderer  Untersuchungsmethoden 
Marie  und  Jendrassik  eine  andere  Beschreibung  entwarfen.  Eine  Ent- 
seheidung  ist  offenbar  erst  von  erneuerten  Untersuchungen  mit  weiter 
tragender  Technik  zu  erwarten,  doch  ist  schon  heute  die  Wahrschein- 
lichkeit  nicht  gering,  dass  ein  Degenerationsprocess  ui  der  Gliasubstauz 
sich  als  jene  endogene  „epileptische  Veranderung"  herausstellen  durfte, 
in  welcher  die  Ursache  jeder  stabil  gewordenen  Epilepsie  zu  suchen  ist. 
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Aus  den  Eeizwirkungen,  welehe  das  erkrankte  Gliagewebe  auf  die  Nerven- 
substanz  ausubt,  konnten  dann  die  vereinzelten  epileptischen  Anfalle  zu 
erklaren  sein,  welche  die  meehanische,  tosische  und  fur  organische  Him- 
erkrankung  symptomatische  Epilepsie  constituiren. 


In  ahnliebem  Verhaltniss  wie  die  Epilepsie  steht  zur  Infantiien 
Cerebrallahmung  die  Idiotie,  mit  deren  Namen  mannigfaltige  aber  immer 
sckwere  Zustande  gehemmter  psyehischer  Entwicklung  im  fruhen  Kindes- 
alter  bezeichnet  werden.  Man  kann  die  Idiotie  nieht  gut  als  eines  der 
Symptome  der  Infantiien  Cerebrallahmung  auffiihren,  da  einige  Formen 
derselben,  z.  B.  die  myxodematose,  keine  Beruhrungspunkte  mit  unserer 
Affection  aufweisen;  man  kann  sie  noch  weniger  leicht  als  Complication 
der  letzteren  auffassen,  da  psychische  Entwicklungshemmung  einen  fast 
constanten  Zug  im  Kranheitsbilde  der  Infantiien  Cerebrallahmung  darstellt. 
Andererseits  muss  man  sich  dagegen  strauben,  auf  die  Einheitlichkeit  der 
Idiotie  zu  verzichten.  Diese  Schwierigkeiten  erklaren  sich  daraus,  dass 
.Jdiotie"  als  Begriff  der  pathologischen  Physiologie  angehort,  mit  dem 
rein  klinisehen  Begriff  der  Infantiien  Cerebrallahmung  also  in  gewisser 
Hinsicht  incommensurabel  ist. 

Die  Beriihrungen  zwischen  Idiotie  und  Infantiler  Cerebrallahmung 
ergeben  sich  daraus,  dass  mehrfache  Aetiologien  und  pathologische  Befande, 
welche  wir  bei  der  letzteren  Affection  kennen  gelernt  haben,  auch  die 
Aetiologie  und  die  anatomische  Begriindung  einer  Idiotie  ausmachen  konnen. 
Die  Idiotie  kann  eine  congenitale,  in  utero  oder  extrauterin  erworbene 
sein.  Im  ersteren  Falle  sind  es  Constitutionsbedingungen  und  Kachexien 
der  Eltern,  im  zweiten  Traumen  wahrend  der  Graviditat,  Erkrankungen 
und  psychische  Affection  der  Mutter,  und  Traumen  des  Geburtsactes,  im 
letzteren  endlich  die  raannigfaltigsten  pathologischen  Processe,  welche  als 
Aetiologie  der  Idiotie  in  Betracht  kommen.  Von  pathologischen  Befunden 
sind  bei  Idiotie  erhoben  worden  alle  Arten  von  sogenannter  Entwicklungs- 
hemmung (die  selbst  Polge  verschiedenartiger  intrauteriner  Erkrankungen 
sein  mogen),  oft  mit  Schadelraissbildung  verbunden  (Mikrocephahe),  Por- 
encephalien,  Mikrogyrie  etc.,  ferner  alle  Arten  von  Endveranderungen,  die 
uns  aus  der  Anatomie  der  Infantiien  Cerebrallahmung  bekannt  sind: 
Meningoencephalitis,  atrophische  und  hypertrophische  Sklerose,  Cysten 
u.  dgl,  iiberdies  solche  Befunde,  denen  wir  einen  Platz  in  der  Pathologie 
der  Infantiien  Cerebrallahmung  verweigern  mussten :  Hydrocephalus,  Menin- 
gitis, Tumoren.  Wir  haben  auch  unbedenklich  Befunde  von  Idiotengehirnen 
in  unseren  Erorterungen  liber  die  Infantile  Cerebrallahmung  verwerthet, 
wenn  nur  sonst  die  klinisehen  Zeichen  der  Infantiien  Cerebrallahmung 
neben  der  Idiotie  vorhanden  waren. 
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Es  bedarf  ferner  rmr  der  Erinnerung,  dass  Fiille  von  Idiotie  allein 
Oder  Idiotie  mit  Epilepsie  die  berechtigte  Vermuthunff  erwecken  konnen, 
sis  geliorten  der  sogenannten  „Infantilen  Cerebraliiihmung  ohne  Lahmung" 
an,  wobei  im  eiuzelnen  Falle  die  Entscheidung  hierOber  unmoglich  ge- 
worden  sein  kann.  Audi  die  atiologische  Bedeutung  gerade  der  hereditaren 
Lues  fur  solche  Falle  ist  bereits  hervorgehoben  worden. 

Fiir  die  Beurtheilung  des  intimeren  Zusammenhanges  zwischen  Idiotie 
und  Infantiler  Cerebrallahmung  sind  zwei  Bemerkungen  von  Wichtigkeit. 
Erstens,  dass  die  Idiotie,  respective  die  Intensitat  der  psychischen  Hem- 
mung  keine  regelmassige  Beziehung  zu  den  anderen  Zeichen  der  Infantilen 
Cerebraliiihmung  erkennen  lasst.  Es  kommen  Falle  schwerster  Lahmung 
vor  mit  wenig  geschadigter  Intelligenz,  wie  andererseits  voile  Idiotie  ohne 
alle  Lahmungssymptome,  ja  selbst  ohne  spastische  Erscheinungen.  Zwischen 
Epilepsie  und  Idiotie  scheint  die  Eelation  inniger  zu  sein.  Es  gibt  zwar 
Epilepsie  mit  haufigen  Anfallen  und  stationarem  psychischen  Verhalten, 
in  vereinzelten  Beispielen  Epilepsie  bei  glanzender  geistiger  Entwicklung 
und  reichlich  Idioten,  die  nicht  epileptisch  sind;  aber  man  beobachtet 
wenigstens  als  regelmassiges  Vorkommniss,  dass  eine  Steigerung  in  der 
Intensitat  der  epileptischen  Erkraukung  zu  einer  psychischen  Versehlim- 
merung  fuhrt,  und  dass  mit  der  Dauer  der  Epilepsie  endlich  Idiotie  ein- 
tritt.  Die  zweite  Bemerkung  geht  dahin,  dass  —  abgesehen  von  den 
schwersten  Entwicklungshemmungen  —  die  Intensitat  oder  Art  des  ana- 
tomischen  Befundes  keinen  Eiickschluss  auf  das  Vorhandensein  oder 
Fehlen  der  Idiotie  wahrend  des  Lebens  gestattet.  Man  kann  es  einem 
Gehirn  mit  verbreiteter  lobiirer  Sklerose,  mit  ausgedehnter  Blutcyste, 
Porencephalic  u.  dgl.  ebensowenig  absehen,  ob  das  Individuum  idiotisch 
war  oder  psychisch  relativ  gut  entwickelt,  wie  man  aus  dem  Befund  nicht 
zu  erkennen  vermag,  welche  Form  der  Cerebrallahmung  mit  oder  ohne 
Epilepsie  der  Triiger  gezeigt  hat.  Fiir  gewisse  Veranderungen,  wie  die 
hypertrophische  Sklerose,  scheint  indess  ein  soleher  Eiickschluss  gestattet. 

Man  ist  versucht,  die  Idiotie  fiir  den  klinischen  Ausdruck  einer 
Allgeraeinschadigung  des  Gehirns  zu  halten,  welche  gewisse  Grenzwerthe 
iiberschritten  hat.  Allein  dem  steht  entgegen,  dass  es  Idioten  gibt,  die 
einzelner  psychischer  Leistungen  selbst  in  gesteigertera  Masse  fahig  sind, 
z.  B.  ein  treffliches  Gedachtniss  haben  oder  mechanische  Fertigkeiten 
zeigen.  Demnach  muss  die  Bedingung  der  Idiotie  wohl  eine  speciellere 
sein,  sie  muss  auf  eine  localisirte  Storung  zuriickgefiihrt  werden, 
wobei  aber  Localisation  nicht  in  dem  gebriiuchlichen  Sinne  zu  verstehen 
ist,  als  sei  eine  bestimmte  anatomische  Eegion  oder  histologische  Schicht 
des  Gehirns  die  allein  geschiidigte,  sondern  vielmehr  so,  als  greife  die 
Schiidigung  von  den  complicirten  Apparaten,  die  den  psychischen  Func- 
tionen  dienen,  einen  oder  mehrere  bestimmte  an.  Nahere  Bediugungen 
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sind  uns  hier  vollig  unbekannt,  wie  wir  ja  auch  iiber  den  Aufbau  des 
psychischen  Apparates  vollig  im  Unklaren  sind;  doch  spricht  die  Existenz 
der  Idiotie  bei  Myxodem,  wo  keine  anatomische  Lasion  vorliegt,  sondern 
gewisse  Bestandtheile  des  Apparates  toxisch  geschadigt  oder  um  func- 
tionswichtige  Stoffe  verkurzt  sind,  in  dem  hier  erorterten  Sinne.  Der  Hin- 
weis  auf  jene  functionell-topische  Bedingung  der  Idiotie  mag  aber  vor- 
laufig  das  Festhalten  an  der  EiDheitliehkeit  dieses  Symptomeomplexes 
reehtfertigen. 


Freud,  Cerebrale  Kinderiahmung. 
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IX.  Differentialdiagnose,  Therapie. 

Die  differentielle  Diagnostik  der  Infantilen  Cerebrallahmung  wird 
zum  Theil  durch  die  Begrififsbestimmung  derselben  (vide  S.  2)  bedingt. 
Kommt  man  darin  tiberein,  unter  dem  Namen  „Tnfantile  Cerebrallahmung" 
alle  jene  Formen  von  Gehirnerkrankungen  im  Kindesalter  zusaramen- 
zufassen,  die  nicht  endogener  Abkunft  sind  und  bei  denen  der  Krankheits- 
process  nicht  die  Entwicklung  gewisser  klinischer  Merkmale  verhindert 
(deren  Aufzahlung  siehe  S.  285),  so  grenzt  sich  eben  hiedurch  das 
Gebiet  der  Infantilen  Cerebrallahmung  von  anstossenden  ab  und  stellt  sich 
so  die  zweifache  Aufgabe  einer  diagnostischen  Unterscheidung  der  einzelnen 
Formen  von  Infantiler  Cerebrallahmung  von  einander  und  von  den  ausser- 
halb  des  TJmfanges  der  Infantilen  Cerebrallahmung  fallenden. 

InBetreffder  Differentialdiagnose  innerhalb  des  Formenkreises  der 
Infantilen  Cerebrallahmung  selbst  ist  das  Wichtige  bereits  an  anderen 
Stellen  zusammengetragen  worden.  Es  ist  von  dorther  zu  entnehraen, 
dass  die  Diagnostik  uach  der  klinischen  Erscheinung  die  Typen  der 
spastischen  und  choreatischen  Hemiplegie  der  Allgemeinen  und  para- 
plegischen  Starre,  der  bilateralen  spastischen  Hemiplegie,  und  Paraplegic 
der  allgemeinen  Chorea  und  bilateralen  Athetose  anerkennt,  und  zur  Unter- 
bringung  der  realen  Falle  mannigfache  Uebergangs-  und  Mischformen 
gelten  lassen  muss.  Von  atiologischen  Gesichtspunkten  ausgehend,  ist  sie 
bemuht,  congenitale,  Geburtslahmungen  und  erworbene  Falle  zu  sondern 
und  trifft  dabei  auf  Schwierigkeiten,  die  bereits  S.  208  dargelegt  wurden. 
Eine  Differentialdiagnostik  nach  pathologisch-anatomischen  Gesichtspunkten 
erscheint  derzeit  kaum  moglich,  reicht  in  einzelnen  Fallen  bis  zu  mehr 
Oder  weniger  plausibeln  Vermuthungen.  Auch  hiefiir  sind  die  Belege 
anderen  Ortes  (S.  138)  gesammelt. 

Die  Aufgabe  der  ausseren  Differentialdiagnostik  ist  hier  insoweit  zu 
behandeln,  als  sie  nicht  mit  den  principiellen  Fragen  der  Krankheits- 
abgrenzung  zusammenfallt.  Auf  die  Unterscheidung  spinaler  Affectionen 
von  dem  cerebralen  Typus  der  paraplegischen  Starre  oder  spastischen 
Paraplegic  kamen  wir  bei  der  Wurdigung  der  familiaren  Formen  zu 
sprechen  und  gelangten  zu  dem  Sehlusse,  dass  eine  solche  Erkennung  bei 
vielen  der  bekannt.  gewordenen  Beobachtungen  derzeit  unmoglich  seheint 
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in  Folge  der  Zweideutigkeit  der  klinischen  Zeichen.  Man  kann  vielleicht 
noch  die  Vermuthung  anfugen,  dass  die  cerebrale  Paraplegie  des  Kindes- 
alters  doeh  eim  Symptom  aufweist,  welches  ihr  eigenthiimlich  zukommt, 
namlieh  die  Ueberkreuzimg  der  Obersehenkel  beim  Gange.  Man  darf  aber 
nieht  umgekehrt  sehliessen,  dass  eine  spinale  Aflfection  vorliegt,  wo  dieses 
Zeichen  fehlt. 

Fiir  die  familiiiren  und  hereditaren  Formen  wird  man  am  besten 
eine  volUge  Sonderung  von  der  Infantilen  Oerebrallahmung  in  Anspruch 
nehraen,  wenn  auch  das  klinische  Bild  der  Einordnung  unter  gewisse 
Typen  unserer  Affection  nieht  widersprieht.  Da  solehe  endogen  verur- 
sachte  Erkrankungsfalle  auch  vereinzelt  auftreten  konnen,  wird  man  darauf 
gefasst  sein  miissen,  die  Entscheidung,  ob  Infantile  Oerebrallahmung  vor- 
liegt Oder  nieht,  gelegentlich  als  unlosbar  anzuerkennen. 

In  den  acuten  Stadien  des  Krankheitsbeginnes  ist  die  Differential- 
diagnose  der  Infantilen  Oerebrallahmung  in  der  Eegel  nieht  zu  stellen. 
Diese  Stadien  sind  namlieh  noch  sehr  ungeniigend  studirt,  und  die 
charakteristischen  Zeichen  der  Infantilen  Oerebrallahmung  entwickeln  sieh 
gerade  erst  wahrend  eines  langeren  Krankheitsverlaufes.  Der  Verlauf  selbst 
gestattet  eine  diagnostische  Yerwerthung  nur  in  jenen  wenigen  Fallen, 
in  denen  er  bei  gewissen  klinischen  Formen  als  typiseh  erscheint.  Wo 
die  Erki'ankung  stetig  oder  schubweise  progressiv  auftritt,  hat  der  Verlauf 
nichts  mehr  fiir  Infantile  Oerebrallahmung  Oharakteristisches. 

Von  den  chronisch  verlanfenden  Nervenaffectionen  des  Kindesalters 
stellt  sich  am  ehesten  die  multiple  Sklerose  zur  diagnostischen  Scheidung 
von  der  Infantilen  Oerrebrallahmung  ein,  indem  in  einzelnen  Fallen  dureh 
ein  Zusammentreffen  uogewohnlicher  Symptome  ein  der  multiplen  Sklerose 
sehr  ahnliches  Bild  entsteht. 

So  in  einem  Falle  von  Freud: 

Helene  Bauer,  7  Jahre.  Das  fiiufte  Kind,  das  schwachere  eines.. 
Zwillingspaares,  begann  mit  lY<j  Jahren  zu  spreehen,  erst  mit  3  Jahren  zu 
laufen.  Mit  2^2  Jahren,  also  noch  vorher,  ein  Anfall  von  schwerer  Diphtheritis, 
in  deren  Verlauf  das  Kind  durch  Traeheotomie  vor  dem  Ersticken  bewahrt 
wurde.  Das  Kind  hat  schon  vor  dieser  Erkrankung  etwas  mit  den  Handen 
gezittert;  seither  soil  sich  das  Zittern  verstarkt  haben.  Uebrigens  sonst  gesund, 
keine  weiteren  Erscheinungen  aufgetreten.  Nach  der  Diphtheritis  soli  eine  Zeit 
lang  Gaumenlahmung  bestanden  haben. 

Stattcs  pracsens.  Blasses,  massig  genahrtes  Kind.  Tracheotomienarbe  am 
Halse.  Intelligenz  anseheinend  gut.  Die  Sprache  langsam,  monoton,  etwas 
naselnd.  Gaumen  wird  gut  gehoben,  grosse  Tonsillen.  Pupillen  sehr  weit, 
reagiren  etwas  trage,  Sehvermogen  gut.  Kein  Nystagmus.  Die  Gesichtsinner- 
vation  rechts  weniger  gut  als  Hnks.  Die  Muskelkraft  schwaeh,  vorgestreckte 
Zunge  zittert. 

Die  Arme  zeigen  bei  intendirten  Bewegungen  einen  raschen  Tremor,  der 
sich  im  Verlaufe  der  Handlung  noch  etwas  steigert  und  so  an  den  der  mul- 
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tiplen  Sklerose  erinnert.  Nebstboi  sind  die  Bewegungen  der  Arrae  deutlich  uii- 
geschickt,  ataktiscli. 

Die  unteren  Extroraitiiten  in  ieichter  Spannung.  Patellarreflexe  gesteigert, 
etwas  Fussclonus.  Der  Gang  ist  manchmal  leicht  taumelnd,  andere  Male  gut. 

Kein  Eomberg'sclies  Phanomen. 

Unter  elektrischer  Behandliing  eher  Besseruug  (melirmonatliche  Be- 
obachtung). 

Was  in  diesem  Falle  die  Diagnose  auf  multiple  Sklerose  nahe  legt,  ist 
das  Zusammentreflfen  der  Bradylalie  und  des  Intentionstremors  mit  einer 
paraplegischen  Starre,  und  die  in  fruher  Jugend  iiberstandene  Infections- 
krankheit  sehien  das  erwiinschte  atiologische  Moment  abzugeben.  Man 
muss  indess  diese  Auffassung  ablehnen,  weil  die  Anamnese  des  Falles 
(Zwillingsgeburt,  spate  Entwicklung,  Tremor  vor  der  Diphteritis)  auf  die 
cerebralen  Diplegien  hinzudeuten  scheint,  und  weil  von  dem  Symptom- 
complexe  der  multiplen  Sklerose  nur  zu  wenig  Einzelsymptome  vor- 
handen  sind. 

Ein  anderer  Fall,  der  zu  ahnliclien  Erwiigungeu  herausfordert,  ist 
von  Naef  als  multiple  Sklerose  mitgetheilt  worden. 

H.  Karl,  4  Jahre.  Seebstes  Kind,  im  siebenten  Sebwangerschaftsinonate 
geboren;  von  Anfang  an  zeigte  sich  ,,eine  bedeutende  Schwache"  der  unteren 
Extremitaten. 

Inlelligenz  etwas  zuriiekgeblieben.  Die  mimisclien  Bewegungen  rechts 
minder  gut  als  links.  Sprache  langsam  und  monoton.  Rechtsseitiger  Strabismus 
convergens.  An  den  Armen  vielleicht  eine  Spur  von  Spannung. 

Die  unteren  Extremitaten  werden  meist  in  Ieichter  Flexionsstellung  ge- 
halten.  Links  besteht  auch  wirklich  leichte  Contractur,  und  steht  der  linke 
Puss  immer  in  Spitzfussstellung.  Auch  der  rechte  Fuss  hat  einige  Neigung 
zu  dieser  Stellung.  Die  passive  Bewegiiehkeit  ist  gut,  nur  die  Abduction  des 
rechten  Beines  stosst  auf  intensiven  Widerstand;  die  aetiven  Bewegungen 
werden  plump  und  ungeschickt  ausgefiihrt. 

Patient  kann  nicht  allein  gehen,  sondern  kriecht  auf  alien  Vieren.  Ge- 
fiihrt,  geht  er  deutlich  spastisch,  mit  Ueberwindung  einer  starken  Adductoren- 
spannung.  Sebnenreflexe  deutlich  verstarkt. 

Bel  der  klinischen  Vorstellung  (Wyss)  wurde  wegen  des  Zusammen- 
trefifens  der  auffallenden  Sprache  und  der  leichten  Gesichtsparese  mit  der 
spastischen  Paraplegie  die  Diagnose  auf  multiple  Sklerose  gestellt.  Es 
geniigt  zum  Widerspruch,  die  fiir  die  cerebrale  Diplegie  charakteristische 
Gruppe:  —  Friihgeburt,  Strabismus,  paraplegische  Starre  —  hervorzu- 
heben. 

Ein  Fall  von  Konig: 

7V2jahriger  nicht  belasteter  Knabe.  Schreck  der  Mutter  wahrend  der 
Graviditat;  protrahirte,  doch  nicht  asphyktische  Geburt.  Gehirn-  und  Sprach- 
entwicklung  erst  vom  vierten  Jahre  an ;  das  Kind  blieb  unfahig,  Lesen  und 
Schreiben  zu  erlernen,  war  von  geringer  Intelligenz  und  grosser  Reizbarkeit. 

Korperbau  schwachlich.  Gang  breitbeinig,  unsicher,  schwankend,  mit 
Schleudern  der  Beine,  iiberdies  steif  (spastisch-ataktisch).  Ersehwerung  der 
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Coordination  beim  Stelien,  Anfsetzen  w.  dgl.;  liiiufiges  Hinstiirzen.  Die  Einzel- 
bewegungen  der  Beine  ataktiscli  mid  gleiehfalls  leicht  spastisch,  die  grobe 
Kraft  der  Beine  verringert;  die  Patellarreflexe  lebhaft,  selbst  inanchmal 
gesteigert.  An  den  oberen  Extremitiiten  eine  Coordinationsstorung  zwischen 
Intentionstremor  und  Ataxic,  geringe  motorische  Kraft,  leiehte  Spannungen. 

Keine  Augen-  oder  Sinnesstorungen.  Spraehe  monoton,  verlangsamt,  skan- 
dirend,  leicht  nasal.  Grimassirende  Bewegungen  im  Gesiehte  und  Asymmetrien 
in  der  Innervation  des  Facialis. 

Aus  Anlass  dieses  Falles  zieht  Konig,  wie  bei  ahnliclien  Freud, 
die  Differentialdiagnose  nicht  nur  gegen  multiple  Sklerose,  sondern  auch 
gegen  Friedreich'sche  Krankheit  in  Erwagung. 

Die  Sprachstorung  (Bradylalia),  die  Coordinationsstorung,  die  vora 
Intentionstremor  bis  zu  schwerer  Axatie  wechselt,  der  Nystagmus  (der 
im  Falle  Konig's  fehlt),  sind  in  der  That  Symptome,  die  beiden  letzt- 
genannten  Affectionen  zukommen.  Von  der  Friedreich'schen  Krankheit 
unterseheiden  sich  diese  Falle  aber  durch  das  Vorwiegen  spastischer 
Symptome  und  die  Erhaltung  (oder  Steigerung)  der  Patellarreflexe,  so 
dass  beide  Autoren  geneigt  sind,  einen  klinischen  Typus  anzuerkennen, 
der  sich  als  ,,spastisches  Seitenstilck  zur  Friedreich'schen  Krank- 
heit" bezeichnen  lasst. 

Die  Diagnose  einer  multiplen  Sklerose  wird  durch  die  Bemerkung 
iiberfliissig  gemacht ,  dass  jedes  der  genannten  Symptome  (Bradylalie, 
Intentionstremor,  Nystagmus)  in  einzelnen  unzweifelhaften  Fallen  von 
Infantiler  Cerebrallahmung  beobachtet  worden  ist,  so  dass  man  kein  Eecht 
hat,  diese  Zeichen  aus  dem  klinischen  Bilde  der  Infantilen  Cerebrallahmung  zu 
streichen.  Fiir  die  Diagnose  einer  cerebralen  Diplegie  sprechen  dann  in 
entscheidender  Weise  die  jedesmal  anzutrelfenden  Momente  aus  der 
Aetiologie  und  dem  Verlaufe  der  Falle,  so  bei  Konig  die  miitterliche 
Aetiologie,  die  Geburtsstorung,  die  _  verlangsamte  Entwicklung  und  die 
spater  constatirte  allmalige  Besserung. 

Gegen  die  multiple  Sklerose  sprechen  noch  folgende  Erwagungen: 
Diese  Erkrankung  wird,  wie  auch  linger  treffend  darlegt,  nicht  so 
sehr  durch  die  in  Frage  stehenden  drei  Symptome  oder  durch  andere 
charakterisirt,  sondern  wesentlich  durch  ihren  Verlauf,  die  progressive 
Entwicklung  unter  Schiiben,  welche  sich  nicht  selten  durch  apoplekti- 
forme  Anfalle  einleiten,  unterbroehen  von  zeitweiligen,  oft  sehr  weit- 
gehenden  Remissionen.  Wo  sich  dieser  Charakter  nicht  in  einem  Falle 
auffinden  lasst,  ermangelt  die  Diagnose  selbst  beim  Erwachsenen  der  Sicher- 
heit,  und  um  so  gerathener  scheint  es,  mit  ihrer  Annahme  im  Kindes- 
alter  vorsichtig  zu  sein,  da  sie  hier  auch  nicht  durch  eine  Autopsie  be- 
zeugt  ist.  (Der  eine  Fall  von  Schtile  wies  diffuse  Sklerose  auf.)  Von 
einem  solchen  Verlaufe  lassen  nun  die  hier  fiir  die  Differentialdiagnose 
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in  Betracht  gezogeneu  Falle  nichts  erkennen,  sie  ergeben  vielrnehr  Bilder, 
die  von  einer  friilien  Zeit  an  stationiir  geworden  sind. 

Noch  schwieriger  als  die  Ancrkennung  der  multiplen  Sklerose  des 
Kindesalters  mag  iibrigens  deren  Abweisung  dem  Kliniker  werden.  Die 
pathologische  Anatomic  hat  uns  gelehrt,  dass  diese  anatomisch  gut 
charakterisirte  Krankheit  klinisch  in  so  verschiedeuen  uud  oft  so  unschein- 
baren  Bildern  auftritt,  dass  man  sieh  nicht  verwuudern  wurde,  wenn  e? 
sieh  etwa  herausstellen  soUte,  dass  ein  Theil  der  erworbenen  para- 
plegischen  Starren  des  Kindesalters  auf  einer  multiplen  Sklerose  beruht. 
Eine  diagriostische  Aufgabe  ist  mit  der  Anerkennung  dieser  Moglichkeit 
nicht  gegeben.  Die  Entscheidung  der  ganzen  Frage  liegt  bei  der  patho- 
logischen  Anatomie,  welcher  der  Nachweis  obliegt,  dass  multiple  Sklerose 
ilberhaupt  im  kindlichen  Alter  auftritt.  Auch  die  Frage,  ob  die  multiple 
Sklerose  etwas  mit  der  diffusen  Hirnsklerose  des  Kindesalters  oder  mit 
einzelnen  Arten  derselben  gemein  hat,  verdient  aufgeworfen  zu  werden, 
harrt  aber  noch  ihrer  Beantwortung. 


Die  Therapie  der  Infantilen  Cerebrallahmung  ist  ein  armseliges  und 
trostloses  Capitel  sowohl  an  sieh  als  im  Vergleiche  zu  dem  machtigen 
klinischen  Interesse,  welches  diese  Affectionen  erregen.  Hier  gilt,  leider 
nnwidersprochen,  der  Ausspruch  von  Allen  Starr:  „Hemiplegia,  sensory 
defects  and  imbecility  occurring  with  or  without  epilepsy  in  children  are 
chronic  diseases,  incurable  by  medical  treatment." 

Die  Natur  der  pathologischen  Veranderungen,  welche  der  Infantilen 
Cerebrallahmung  zu  Grunde  liegen,  macht  die  Holfnungslosigkeit  der 
therapeutischen  Bestrebungen  ohne  Weiteres  verstandlich.  Zwar  muss  eine 
ehrliche  Selbstkritik  eingestehen,  dass  die  therapeutische  Beeinflussung 
•bei  den  analogen  Affectionen  Erwachsener  keine  besseren  Erfolge  auf- 
zuweisen  hat,  allein  dort  hat  sieh  wenigstens  ein  tradition elles  thera- 
peutisches  System  herausgebildet,  das  den  fiir  Therapie  frei  gelassenen 
Eaum  in  den  medicinischen  Handbiichern  auszufullen  vermag,  wahrend 
beim  Kinde  wegen  des  Entfallens  subjectiver  Factoren  auch  solchen  Ein- 
flussen  der  Zugang  verwehrt  ist. 

Der  Mangel  einer  Therapie  ist  ja  keineswegs  identisch  mit  dem 
Wegfall  aller  Moglichkeit  einer  Besserung  oder  Heilung.  Wir  haben 
gehort,  dass  eine  Anzahl  von  Formen  der  Infantilen  Cerebrallahmung 
typisch  der  Besserung  zustrebt,  dass  os  leichte  Auspriiguugen  des  Leidens 
gibt,  und  dass  selbst  voUige  Heilung  in  einer  Reihe  von  Fallen  eintritt. 
Allein  dies  sind  spontane  Veranderungen  des  Krankheitszustandes :  ein 
actives  Eingreifeu  von  Seiten  des  Arztes,  das  den  Krankheitsproeess  be- 
einflussen  konnte,  scheint  nur  in  einem  Falle  moglich,  wenn  Lues  congenita 
die  Aetiologie  der  Erkrankung  darstellt  (F  o  u  r  n  i  e  r,  E  r  1  e  n  m  e  y  e  r).  Man 
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darf  aueh  die  unter  solcher  Bedingung  berichteten  Heilerfolge  noch  als 
zweifelhaft  betrachten,  muss  aber  zugestehen,  dass  gerade  luetische 
Cerebrallahmung  einen  hohen  Procentsatz  von  spontaner  Heilbarkeit  er- 
kennen  lasst  (vide  Beobachtungen  von  Francke,  Freud  und  Anderen). 

Die  Therapie  der  Krankheitsfolgen  erstreckt  sieh  auf  die  Bevi^egungs- 
storungen,  die  Chorea,  die  Epilepsie  und  die  psychische  Schwache.  Die 
Lahmungssymptome  sind  der  Beeinflussung  im  AUgemeinen  nnzuganglich; 
ob  Besserungen  unter  elektrischer  Behandlung  und  Massage  wirklich  auf 
Eechnung  dieser  Eingriflfe  zu  schreiben  sind,  wird  sich  ja  kaum  entscheiden 
lassen.  Dagegen  ist  Erleichterung  moglich,  wo  die  Bewegungsstorung  vor- 
wiegend  dureh  Spannungen  und  Dauerverkiirzungen  hervorgerufen  wird, 
also  gerade  bei  den  leichten  klinischen  Typen  der  AUgemeinen  und  Para- 
plegischen  Starre.  Die  Behandlung  liegt  hier  ganz  in  den  Handen  der 
Orthopaden,  die  seit  v.  Heine  und  Eupprecht  ihre  durch  Sehnenduroh- 
sclmeidungen  und  Stutzapparate  erzielten  "Erfolge  riihmen,  liber  welche 
dem  Autor  ein  Urtlieil  aus  Erfahrung  nicht  zusteht.  In  der  Behandlung 
des  fur  die  Function  unleidlichen  Symptoms  der  Chorea  scheint  Sachs 
einen  Fortschritt  angebahnt  zu  haben,  indem  er  nach  dem  Eath  des 
Chirurgen  Gibney  von  der  unruhigen  Hand  eine  genau  angepasste 
eiserne  Platte  tragen  liess,  deren  Schwere  die  Unruhe  zu  massigen 
vermochte. 

Die  medicamentose  Behandlung  der  praktisch.  so  bedeutsamen 
Epilepsie  durch  Brompriiparate  und  seit  Flechsig  durch  Combination' 
von  Opiumdarreichung  mit  der  Bromtherapie  leistet  wenigstens  so  viel, 
dass  sie  die  Anzahl  der  Anfalle  und  damit  der  Gefahren  und  Behinderungen 
fur  den  Kranken  herabsetzt.  In  einzelnen  Fallen  setzt  sie  freilich.  nur  an 
die  Stelle  zahlreicher  leichter  Anfalle  eine  kleine  Zahl  von  schwereren 
Attaquen.  Ob  sie,  Jahre  hindurch  fortgesetzt,  die  Neigung  zur  Epilepsie 
zum  Erloschen  zu  bringen  vermag,  darf  man  unentschieden  lassen.  Der 
Werth,  den  man  der  Bromtherapie  einraumt,  wird  von  der  Meinung  des 
Einzelnen  abhangen,  ob  er  daran  glaubt,  dass  der  einzelne  Anfall  selbst 
eine  Verschlimmerung  des  Leidens  herbeifiihrt,  etwa  durch  Steigerung 
der  Eeizbarkeit  oder  durch  im  Anfalle  geschaffene  Circulationsstorung, 
Oder  ob  er  dazu  neigt,  in  den  Anfallen  nichts  als  die  Ausbriiche  und 
Symptorae  eines  vom  Medicament  unerreichten  krankhaften  Processes 
zu  sehen. 

Mit  den  Fortschritten  der  Hirnchirurgie  in  unseren  Tagen  sind 
Jahrtausende  alte  Bestrebungen  wieder  in  Aufnahme  gekommen,  die 
Epilepsie  auf  operativem  Wege  zu  heilen.  Nicht  nur  die  alte  Methode, 
eine  Liieke  in  das  knocherne  Schadelgehause  zu  schlagen,  sondern  auch 
die  EroffnuDg  der  Dura  mater  und  die  Excision  von  Hirnrindenpartien 
kommen  hier  in  Betracht.  Das  letztere  Verfahren  war  von  vorneherein 
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nur  auf  solclie  Fiille  anwendbar,  in  denen  ein  Hinweis  auf  eine  bestimrnte 
Region  als  Sitz  der  Erkrankung,  somit  als  Angriffspunkt  der  Operation 
gegeben  war,  d.  li.  auf  Piille  von  partieller  Epilepsie ;  indess  gehoren 
gerade  die  Fiille  von  Epilepsie  bei  herniplegischer  Kinderlahmung  hierher, 
da  sie  eine  Erkrankung  der  uns  topisch  bekannten  motorischen  Regionen 
bezeugen.  Die  anfangs  hochgespannten  Ervpartungen,  welehe  sich  an  diese 
Eingriffe  knupften  (Horsley),  sind  bereits  dureh  die  Erfahrungen  eines 
kurzen  Zeitrauraes  zerstort  worden. 

Sachs  und  Gerster,  welche  ich  als  die  letzten  Autoren  iiber  diesen 
Gegenstand  nenne,  gelangen  zum  Schlusse,  dass  nur  fur  die  Epilepsie 
ia  Polge  von  Trauma  Aussicht  auf  operative  Heilung  vorhanden  sei,  und 
dies  auch  nur  unter  der  Bedingung,  dass  seit  der  trauraatischen  Ein- 
wirkuQg  keine  langere  Zeit  verstrichen  sei.  Die  Erfolglosigkeit  der  Rinden- 
excision  bei  traumatischer  Epilepsie  von  langerem  Bestaude  erklaren  diese 
Autoren  durch  die  Annahrae,  dass  ira  Laufe  der  Zeit  eine  chronische 
Gewebsveranderung  von  der  geschadigten  Stelle  her  sich  liber  die  Nachbar- 
schaft  fortsetze,  welche  durch  die  Beseitigung  des  ursprunglichen  Herdes 
nicht  riickgangig  geraacht  werden  konne ;  sie  erfassen  also  die  epileptisehe 
Veranderung  als  einen  chronischen  Process  im  Sinne  von  P.  Marie 
(siehe  S.  295). 

Sachs  und  Gerster  betrachten  indess  die  Falle  von  herniplegischer 
Cerebrallahraung  mit  Epilepsie  als  ein  etwas  giinstigeres  Object  fiir  den 
chirurgischen  Eingriff,  wenn  derselbe  auf  eine  Cyste  oder  eine  andere 
scharf  localisirte  Endveranderung  zu  treifen  Aussicht  hat.  Es  sind  in  der 
That  einzelne  Erfahrungen  mitgetheilt  worden,  denen  zu  Folge  Operationen 
solcher  Art  bei  herniplegischer  Kinderlahmung  nicht  bloss  die  Epilepsie, 
sondern  auch  die  Lahmung  selbst  giinstig  beeinflusst  haben.  (Vgl.  Literatur.) 

Auch  die  Idiotie  ist  zum  Object  der  chirurgischen  Therapie  gemacht 
worden.  Die  Craniektomie  von  Lannelongue  versprach  geistige  Hemmung 
bei  mikrocephalen  Kindern  durch  Beseitigung  des  angeblichen  knochernen 
Hindernisses  fiir  das  Gehirnwachsthum  zu  beheben.  Man  kaun  sich  aus 
den  eingehenden  Kritiken  Bou rneville's  die  Ueberzeugung  holen,  dass 
solche  Erfolge  durch  die  Craniektomie  nicht  erzielt  worden  sind  und  nicht 
zu  erwarten  sind.  Dagegen  bleibt  Bou  rneville's  Behauptung  zu  Recht 
bestehen,  dass  durch  padagogische  Methodik  oft  eine  weitgehende  Besserung 
in  den  psyehischen  Function  en  solcher  Kinder  erreicht  werden  kann. 
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